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Enfoque y alcance:

La Revista Archivos Venezolanos de Puericultura y Pediatria
(AVPP) es el organo oficial de divulgacion de la Sociedad Venezola-
na de Puericultura y Pediatria (SVPP). Se publica en forma ininte-
rrumpida desde su fundacién en marzo de 1939 bajo el auspicio de la
Sociedad Venezolana de Puericultura y Pediatria en enero del mismo
aflo.

Archivos Venezolanos de Puericultura y Pediatria publica articu-
los de las siguientes modalidades:

» Editoriales

* Articulos Originales de Investigacion (estudios cualitativos

y cuantitativos, estudios observacionales, estudios de casos 'y
controles, estudios de cohorte, ensayos clinicos)

* Reporte de Casos

* Trabajos de Revision

*  Guias de Manejo Clinico

* Restumenes de trabajos libres y conferencias presentados en

eventos cientificos

* Informes técnicos y temas de interés general para el pediatra

» Consensos sobre temas especificos, producto de reuniones de

expertos

Criterios de autoria

La contribucién de cada uno de los autores debe ser especificada
segun las siguientes recomendaciones del ICMJE (Comité Interna-
cional de Editores de Revistas Médicas) https://www.icmje.org/reco-
mmendations/browse/roles-and-responsibilities/defining-the-role-
of-authors-and-contributors.html:

1. Contribuciones sustanciales a la concepcion o disefio del tra-
bajo; o la adquisicion, analisis o interpretacion de datos para
el trabajo

2. Redaccion del trabajo o revision critica del mismo para apor-
tar contenido intelectual importante

3. Aprobacion final de la version que sera publicada

4. Acuerdo de responsabilidad sobre todos los aspectos del tra-
bajo, para garantizar que los aspectos relacionados con la
precision o integridad de cualquier parte del mismo se inves-
tiguen y resuelvan adecuadamente.

Ademas de ser responsable de las partes del trabajo realizadas, un
autor debe ser capaz de identificar cudles coautores son responsables
de otras partes especificas del trabajo. Asimismo, los autores deben
tener confianza en la integridad de las contribuciones de sus coautores.

Todos aquellos designados como autores deben cumplir con
los cuatro criterios de autoria, y todos los que cumplan los cuatro
criterios deben ser identificados como autores. Quienes no cum-

plan con los cuatro criterios deben ser mencionados en la seccion de
Agradecimientos.

Ejemplo segun el formato CRediT:

Contribuciones: AAAA: Conceptualizacion, Metodologia, Re-
daccidn (borrador original). BBBB: Curacion de datos, Supervision.
CCCC: Analisis formal, Redaccion (revision y edicién). BBBB: Va-
lidacion, Visualizacion, Redaccion (revision y edicion).

Proceso de arbitraje

En el proceso de arbitraje se consideraran exclusivamente articu-
los originales que no hayan sido previamente publicados y que no
estén siendo considerados en otras revistas.

El proceso de revision por pares sigue la modalidad de doble cie-
go, garantizando que la identidad de los revisores y los autores per-
manezcan protegidas durante todo el proceso de revision.

La decision de aceptacion para publicacion es de responsabilidad
de los editores y basada en las recomendaciones de los revisores.

Una vez que el manuscrito se recibe, al autor responsable de la
correspondencia se le notifica la recepcion. El comité editorial revi-
sard el manuscrito para determinar si cumple con las normas de pu-
blicacion de la revista. En el caso de no cumplir con las normas de
publicacion, serd rechazado o devuelto a los autores para su correc-
cién antes de ser enviado para su arbitraje externo. En caso afirmati-
vo se envia al menos dos evaluadores, especializados en el area del
trabajo.

Los arbitros podran recomendar que el articulo sea calificado de
la siguiente manera:

* Aceptado sin modificaciones

* Aceptado con modificaciones menores

* Aceptado con modificaciones mayores

* Rechazado

El Editor comunicard la decision a los autores, segun las reco-
mendaciones recibidas de los revisores.

El autor corresponsal es responsable de enviar el manuscrito con
las adecuaciones y modificaciones sugeridas que lleven a la posible
aceptacion, con un lapso maximo de 2 meses.

Una vez aceptado el articulo, los derechos corresponderan a Ar-
chivos Venezolanos de Puericultura y Pediatria. Las opiniones y con-
ceptos emitidos son de responsabilidad de los autores, no reflejando
necesariamente la opinion del Cuerpo Editorial.

Las fechas de recepcion y aceptacion se indican en todos los ar-
ticulos al momento de ser publicados.

Codigo de ética

Conflictos de intereses de autores: Se solicita a los autores que
deben declarar cualquier tipo de relacion que pueda sesgar su trabajo;
por lo tanto, es necesario que manifiesten la existencia de algin vin-
culo econémico: comercial o financiero; relaciones personales, com-
promisos académicos y afiliaciones institucionales, que puedan afec-
tar a los resultados y las conclusiones de su trabajo.

Cualquier violacion de tipo ética relacionada con el manuscrito,
sera resuelta utilizando los protocolos establecidos por el Comité In-
ternacional de Etica en la Publicacién Cientifica (COPE) [http://pu-
blicationethics.org/files/All_Flowcharts Spanish 0.pdf].




La revista Archivos Venezolanos de Puericultura y Pediatria se
adhiere a las recomendaciones para los manuscritos publicados en el
area biomédica del Comité Internacional de Editores de Revistas Mé-
dicas (ICMJE por sus siglas en inglés. Informacion disponible en:

http://www.icmje.org/icmjerecommendations.

Politica de acceso abierto

AVPP es una revista de acceso abierto, es decir que todo el con-
tenido esta disponible de forma gratuita para usuarios e instituciones

Se usa la licencia Creative Commons Attribution License (CC
BY-NC) [https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/] la cual
permite que cualquier usuario pueda leer, descargar, copiar, distri-
buir, imprimir, buscar, ligar al texto completo de cualquiera de los
articulos o cualquier otro uso licito, sin necesidad de pedir permiso al
autor, a la sociedad o editorial, siempre que sea para uso no comercial
y el trabajo original sea citado apropiadamente.

Derechos de autor
Los autores conservaran sus derechos de autor y garantizaran a
la revista el derecho de primera publicacion de su obra.

REQUISITOS GENERALES PARA
EL ENVIO DE MANUSCRITOS:

* Los autores deberan realizar el envio de su trabajo
exclusivamente a través del formulario de recepcion oficial
(Google Forms) disponible en el siguiente enlace: https:/
docs.google.com/forms/d/e/1FAIpQLSfGZDq36syth
WMLUSgsOw_pNPCNBdnp8FXQwpF-prinu6w31Q/
viewform?usp=sharing&ouid=110187708047329114429.

+ A través de esta plataforma, se solicitaran los datos de con-
tacto, filiacion y se habilitara la opcion para adjuntar el ma-
nuscrito en formato Microsoft Word (.doc o .docx). No se
aceptaran envios por correo electroénico.

* Enviar anexa al trabajo cientifico, una comunicacion dirigida
al Editor, la cual debera contener lo siguiente:

*  Solicitud de la publicacion de dicho manuscrito.

* Aceptacion de todas las normas de publicacion de la revista.

* Informacion acerca de publicaciones previas del manuscrito
en forma parcial o preliminar e incluir la referencia corres-
pondiente en el nuevo documento.

e Declaracion de relaciones financieras, institucionales, acadé-
micas u otras que pudieran producir un conflicto de intereses.

* Declaracién donde se sefiale que el manuscrito ha sido leido
y aprobado por todos los autores y el acuerdo entre los mis-
mos sobre el orden en que deben aparecer. Esta declaracion
debe estar firmada por todos los autores

* Debe especificarse si el trabajo ha sido objeto de un recono-
cimiento en un Congreso u otro evento cientifico (Ejemplo:
Primer Premio Poéster en el LXXI Congreso Venezolano de
Puericultura y Pediatria, 2025).

* Todas las partes del manuscrito se deben escribir a
doble espacio, con fuente Times New Roman de tamafio 12.

» Las referencias se deben citar denro del texto mediante ni-
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meros arabigos consecutivos colocados entre paréntesis, del
mismo tamafio y tipo de fuente utilizado en el resto del texto,
seguido por un punto. Ej: (1).

+ Las paginas deberdn ser numeradas, colocandose el niimero

en el margen inferior derecho.

Para la publicacion de articulos cientificos en la Revista AVPP, se
deben cumplir los requisitos establecidos por el Comité Internacio-
nal de Editores de Revistas (Normas de Vancouver) disponibles en
el siguiente enlace: http://www.icmje.org/recommendations/ (actua-
lizacion de abril 2025).

ARTICULOS ORIGINALES:

Contienen una investigacion sujeta a un diseflo especifico, tales
como: estudios clinicos aleatorizados, de cohortes, casos-controles,
transversal, longitudinal, evaluaciones epidemioldgicas, encuestas y
revisiones sistematicas

Como apoyo en la preparacion del manuscrito, es recomendable
que los autores sigan las pautas establecidas en los recursos dispo-
nibles.

Recursos en Espaiiol - Red EQUATOR
https://www.equator-network.org/library/spanish-resources-
recursos-en-espanol/pautas-sobre-redaccion-cientifica/

Estudios Observacionales (STROBE)
https://www.equator-network.org/wp-content/uploads/2015/10/
STROBE _Spanish.pdf

Ensayos Clinicao Aleatorizados (CONSORT)
http://www.consort-statement.org/Media/Default/Downloads/
Translations/Spanish_es/Spanish%20CONSORT%20Checklist.
pdf

http://www.consort-statement.org/Media/Default/Downloads/
Translations/Spanish_es/Spanish%20CONSORT%20Flow
%?20Diagram.pdf

Revisiones Sistematicas y Metanalisis (PRISMA)
https://iris.paho.org/bitstream/handle/10665.2/9152/09.pdf?
sequence=1&isAllowed=y

https://es.cochrane.org/sites/es.cochrane.org/files/public/
uploads/PRISMA_Spanish.pdf

https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid
=S0717-73482020000100026

Trabajos de Revision o Revisiones Narrativas
http://www.scielo.org.bo/scielo.php?script=sci_
arttext&pid=S1726-89582009000100010

Reportes de Casos (CARE)
https://www.care-statement.org/writing-a-case-report




VI

Su estructura debe contener: Portada, Resumen en espaiiol e
inglés (Abstract), Palabras clave en espafiol e inglés (Key words),
Introduccion, Métodos, Resultados, Discusion y Referencias.

Portada:

La portada o pagina frontal del articulo debe contener:

» Titulo en espafiol e inglés, conciso, con un maximo de 22
palabras con toda la informacion que permita la recupera-
cion electronica del articulo. Se sugiere enunciar en primer
lugar el aspecto general y en segundo lugar el aspecto parti-
cular. Ej: se prefiere “Hipoglicemia neonatal refractaria
como presentacion de déficit parcial de Biotinidasa” en lu-
gar de “Déficit parcial de Biotinidasa. Presentacion de un
caso clinico”.

* Autores: Nombres y apellidos completos, especificando el
orden de aparicion de los mismos, mediante un nimero en-
tre paréntesis que se utilizara para identificar los cargos ins-
titucionales y sitios de adscripcion. Debe colocarse la direc-
cion de correo electronico y el ORCID de cada uno de los
autores. Esta informacion debe tener un méaximo de tres li-
neas, ya que no se trata de un resumen curricular. Sefialar
aparte el autor a quien se le enviardn las notificaciones
de los editores (Autor corresponsal: teléfono (s) y correo
electronico).

* Encabezamiento de pagina o titulo abreviado (menos de 40
caracteres).

*  Aspectos éticos-regulatorios. Colocar la declaracion de con-
flictos de interés, en caso de que los hubiere. En caso conta-
rio debe colocarse que los autores declaran que no tiene con-
flictos de interés en esta publicacion.

Resumen y palabras clave:

* La segunda pagina debe contener un resumen estructurado
no mayor de 250 palabras, con las siguientes secciones: in-
troduccion, objetivos, métodos, resultados y conclusiones.
Debe reflejar con exactitud el contenido del articulo y recal-
car aspectos nuevos o importantes del estudio. Se debe ane-
xar resumen en inglés (Abstract) acompaiiado por palabras
clave (Key Words).

» Palabras clave y Key Words: Incluir un minimo de 3 palabras
hasta un niimero maximo de 6 palabras, que permitan captar
los temas principales del articulo utilizando la lista Medical
Subject Headings (MESH) del Index Medicus, los Descrip-
tores en Ciencias de la Salud (DECS) y la clasificacion de
enfermedades de la OMS, o de los anuarios de epidemiologia
y estadisticas vitales del Ministerio del Poder Popular para la
Salud (MPPS).

o International Committee of Medical Journal Editors
(ICMIJE). Recommendations for the Conduct, Reporting,
Editing, and Publication of Scholarly Work in Medical
Journals [Internet]. ICMIJE; 2025. Disponible en: https://
www.icmje.org/icmje-recommendations.pdthttps://decs.
bvsalud.org/es/

*  Extension del manuscrito: No debe ser mayor de 3000 palabras,
excluyendo resumen, abstract, tablas, figuras y referencias).
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Introduccién:

Debe fundamentar el estudio, describir las motivaciones para
realizarlo y los interrogantes existentes, y sefialar las citas de estu-
dios relacionados. Asimismo, incluird el problema de la investiga-
cion, con un breve marco tedrico avalado por los estudios publica-
dos. Al finalizar se formulara el objetivo de la investigacion redacta-
do en tiempo verbal pasado, en tercera persona singular o plural se-
gun corresponda, sin personalizar (qué se decidid hacer y en qué po-
blacion). Se sugiere limitar la extension a un maximo de una pagina.

Métodos: Se deben precisar con detalle los siguientes aspectos:

» Disefio de investigacion: tipo de estudio, afios y lugar en los
cuales se realiz6 el estudio.

*  Seleccion y descripcion de los participantes del estudio,
consideraciones éticas (especificar si se solicitd consenti-
miento informado escrito).

Aspectos éticos-regulatorios. Es imprescindible que los autores
describan la aprobacién por los Comités de Etica en investigacion de
las respectivas instituciones, incluyendo el ntimero o cédigo del Acta
de aprobacion correspondiente. Cuando sea pertinente, debe mencio-
nar que el estudio se adapta a la Declaracion de Helsinki vigente
(2024). Disponible en: https://www.wma.net/policies-post/wma-de-
claration-of-helsinki-ethical-principles-for-medical-research-invol-
ving-human-subjects/.

* Informacion técnica que identifique los métodos y procedi-

mientos.

* Cuando el trabajo incorpore el uso de mediciones antropo-
métricas para la evaluacion de los nifios o adolescentes de-
ben mencionarse los valores de referencia utilizados y los va-
lores limite (también conocidos como “puntos de corte”)
para establecer categorias de clasificacion y colocar las refe-
rencias correspondientes.

* En esta seccion del trabajo deben incorporar el tipo de anali-
sis estadistico, mencionando el nombre de la o las pruebas
utilizadas y su nivel de significacion estadistica; asi como
también el nombre y la version del programa

Resultados:

* Se deben redactar en tiempo verbal pasado y en tercera per-
sona, sin personalizar (“los resultados del presente estudio in-
dican...”, en lugar de "nuestros resultados indican...")

* Se deben presentar en una secuencia logica, dando primero
los resultados principales 0 mas importantes.

» Limitar las tablas y figuras (graficos o fotografias) al numero
necesario para explicar el argumento del articulo y evaluar
los datos en los cuales se apoya. Se sugiere un nimero maxi-
mo de tablas y figuras de seis (6) en total. Las mismas se de-
ben colocar al final del articulo, después de las referencias.

» Para la descripcion de los resultados debe elegirse hacerlo en
forma de texto, de tabla o de grafico. No duplicar en el texto
la informacién presentada en las tablas.

» Las tablas o figuras que describen resultados propios no re-
quieren Fuente.

» El titulo de cada tabla se debe ubicar en la parte superior de




la misma y el de las figuras o gréficos en su parte inferior; en
ningun caso deben colocarse siglas o abreviaturas.

Cuando se presenten pruebas estadisticas, la informacion no
se debe limitar a mencionar si una determinada diferencia
resulto significativa o no; se requiere colocar el p-valor. Es
preferible informar el valor exacto para que los lectores pue-
dan compararlo con otros valores de p (en lugar de p < 0,05,
p=0,03).

Discusion:

No colocar en esta seccion cifras absolutas ni porcentajes
descritos en los resultados, solo se requiere la interpretacion
de los mismos.

Relacionar los hallazgos obtenidos con otros estudios y con
los objetivos de la investigacion.

Hacer énfasis en los aspectos nuevos e importantes del estu-
dio y en las conclusiones que se derivan de ellas.

Sefialar las limitaciones y fortalezas del estudio.

Plantear sugerencias para nuevas investigaciones.

Evitar hacer afirmaciones y conclusiones no avaladas por los
resultados. Tampoco deben mencionarse aspectos que no
fueron investigados en el estudio.

Referencias

No deben excederse de 60 citas, de las cuales el 50% deben
ser de trabajos publicados durante los ltimos 5 afios

Las referencias deben aparecer al final del articulo, escritas a
doble espacio.

Enumerarlas en forma consecutiva. Verificar que la refe-
rencia coincida correctamente con la cita en el cuerpo del
articulo.

Identificar las referencias en el texto, tablas y figuras con ni-
meros arabigos, entre paréntesis con igual tamafio de la fuen-
te del texto. Ej (1)

Las referencias citadas solamente en las tablas o figuras se
numeraran siguiendo la primera mencion que se haga de esa
tabla o figura en el texto.

Los titulos de las revistas se abreviaran segun el estilo del
Index Medicus. La lista se puede obtener en el sitio Web:
http://www.nlm.nih.gov.

Abstenerse de colocar referencias que no se hayan consul-
tado.

La estructura interna de cada referencia debe estar ajustada a
las Recomendaciones para la realizacion, notificacion, edi-
cion y publicacion de trabajos académicos en revistas médi-
cas (Normas de Vancouver). Ver ejemplos a continuacién

Normas y ejemplos de referencias:

Autores

Colocar: Apellido (s) seguido de inicial del primer nombre. Los
autores deben estar separados por una coma y solo al final del altimo
autor, se coloca un punto. Si el nimero de autores es mayor de seis,
deben colocarse los 6 primeros seguidos de ,et al.

Titulo del trabajo

Debe colocarse completo, en el idioma original, nunca entre co-
millas, sin modificar ni omitir palabra alguna.

ARCHIVOS VENEZOLANOS DE
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En una misma referencia no debe mezclar idiomas. Por ejemplo,
si la referencia esta en idioma espatfiol se debe colocar: Organizacion
Mundial de la Salud; por el contrario, si esta en idioma inglés, colo-
car World Health Organization (nombre completo no colocar OMS
ni WHO).

Articulo de Revista

Colocar el nombre abreviado de la Revista segun: los Archi-
vos del International Standard Serial

Los datos de la revista citada deberan ser colocados en el si-
guiente orden: Titulo abreviado, seguido de un punto y los
cuatro digitos del aflo de publicacion, punto y coma, volu-
men, numero de la revista entre paréntesis (cuando se dispo-
ne del mismo) seguido de dos puntos, nimeros de paginas
del articulo (utilizar nimeros completos por Ej. 270-278, en
lugar de 270-8. Si se trata de las paginas de un suplemento,
los niimeros inicial y final de las paginas deben ir precedidos
de la letra S mayuscula Ej. de articulo de revista: Nweihed L,
Moreno L, Martin A. Influencia de los padres en la prescrip-
cion de antibidticos hecha por los pediatras. Arch Venez Puer
Ped. 2004; 65 (2):21-27.

En caso de que el articulo esté disponible en Internet se colo-
caria seguidamente la fecha de consulta [Citado dia, mes y
afio]. Disponible en: el URL. Ej:. [citado 12 agosto 2009].
Disponible en: http://www.nursingworld.org/AJN/2002/ju-
ne/Wawatch.htm

Cuando se cita una referencia consultada en la internet y
tiene la identificacion DOI (Digital Object Identifier) no
es necesario colocar la fecha de consulta ni la direccion
URL. Ejemplo: De Regil LM, Harding KB, Roche ML.
Preconceptional Nutrition Interventions for Adolescent
Girls and Adult Women: Global Guidelines and Gaps in
Evidence and Policy with Emphasis on Micronutrients. J
Nutr.2016; Supplement 1: S1461-S1470. doi: 10.3945/
jn.115.223487

Libros

Colocar autores, luego titulo del libro, edicion, lugar de pu-
blicacion, casa editorial y afio de publicacion, sin colocar
punto entre ambos. Al final el nimero de paginas del libro,
seguido de p.
Sélo se coloca el pais cuando la ciudad no sea una capital.
Por ejemplo, si se trata de Madrid, no hace falta colocar Es-
pafia; por el contrario si fuese Valencia: colocar Valencia,
Espafia. Cuando se trate de una ciudad de los Estados Uni-
dos de América, esta debe ser seguida por el estado cores-
pondiente (Ej. Ann Arbor, MI). El nombre de la ciudad debe
estar en el mismo idioma del resto del texto. Si estd en in-
glés, debe colocarse en este mismo idioma (ejemplo: Gene-
ve y no Ginebra en espafiol).
Ej. de libros: Izaguirre-Espinoza I, Macias-Tomei C,
Castafieda-Gomez M, Méndez Castellano H. Atlas de
Maduracién Osea del Venezolano. Primera edicion. Edit.
Intenso Offset. Caracas 2003, 237p.
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Capitulo de un libro
Primero colocar el o los autores del capitulo seguido por el titulo
del mismo, punto y seguido por: En o In (dependiendo del idioma de
la referencia): apellido del editor o editores, iniciales seguida por una
coma y colocar (editor (s). A continuacion los datos del libro: Titulo,
numero de la edicion, ciudad dos puntos, nombre de la editorial, aflo
de la publicacion y al final un punto p punto y las paginas que abarco
el capitulo (Por ejemplo .p. 167-198.).
Ej. de capitulo de un libro:
Baley JE, Goldfarb J. Infecciones Neonatales. En: Klaus
MH, Fanaroff AA, (editores). Cuidados del Recién nacido de
alto riesgo. 5* Edicién. Mexico: Mc Graw- Hill Interamerica-
na; 2.002. p. 401-433.

Memorias de un congreso:
Harnden P, Joffe JK, Jones WG, editors. Germ cell tumors
V. Proceedings of the 5th Germ Cell Tumour Conference;
2001 Sep 13-15; Leeds, UK. New York: Springer; 2002.

Conferencia presentada en un congreso:
Christensen S, Oppacher F. An analysis of Koza's computa-
tional effort statistic for genetic programming. In: Foster
JA, Lutton E, Miller J, Ryan C, Tettamanzi AG, editors. Ge-
netic programming. Euro GP 2002: Proceedings of the 5th
European Conference on Genetic Programming; 2002 Apr
3-5; Kinsdale, Ireland. Berlin: Springer; 2002. p. 182-191.

Articulo presentado en congreso
Colocar autor, titulo, ciudad seguido de dos puntos tema libre
presentado en nombre del congreso punto y coma mes y afio.
Ejemplo: Gonzales D, Suarez A. Mortalidad materna en el
Hospital Domingo Luciani .Caracas: Tema libre presentado
al XI Congreso Venezolano de Obstetricia y Ginecologiaa;
octubre 2011.

Trabajo aun no publicado
Autores luego titulo, nombre de la revista y al final seguido de
punto y seguido colocar En prensa punto y seguido y el afio.
Ej. de articulo no publicado: Tian D, Araki H, Stahl E, Ber-
gelson J, Kreitman M. Signature of balancing selection in
Arabidopsis. Proc Natl Acad Sci USA. En prensa. 2002.
Para aceptar la referencia de un articulo no publicado, el autor
debe enviar una constancia emitida por el Comité Editorial de la
revista en relacion a la aceptacion del articulo para su publicacion.

Tesis y trabajos de grado
Colocar Autor. Titulo. Grado académico. Ciudad, Pais. Institu-
cion que otorga el grado, Afio. Numero de pagina consultada segui-
da de pp.
Ej. de trabajo de grado: Fernandez F. Morbilidad y mortali-
dad por Diarrea Aguda: Estudio retrospectivo en pacientes
hospitalizados del Hospital JM de Los Rios. Trabajo Espe-
cial de Grado. Caracas. Universidad Central de Venezuela,
1990. 48 pp.
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Ley Publica

Ley Orgénica para la Proteccion de Nifios, Nifias y Adolescen-
tes. 2007. Gaceta Oficial de la Republica Bolivariana de Venezuela,
N°5.859 Extraordinaria. 10-12-2007

Mapa
Pratt B, Flick P, Vynne C, cartographers. Biodiversity hotspots
[map]. Washington: Conservation International; 2000.

Diccionario y Enciclopedias:
Dorland's illustrated medical dictionary. 29th ed. Philadelphia:
W.B. Saunders; 2000. Filamin; p. 675

MATERIAL ELECTRONICO

Articulo de revista en Internet:

Autores, seguido del titulo. Colocar entre corchetes serie en In-
ternet, punto y seguido, luego entre corchetes citado dia en nimeros
seguido del mes abreviado y luego el afio, punto y coma entre cor-
chetes el nimero de paginas aproximado, punto y seguido y final-
mente colocar Disponible en: y la direccion electronica donde se
obtuvo.

Ej. de revista en Internet: Abood S. Quality improvement
initiative in nursing homes: the ANA acts in an advisory
role. Am J Nurs: [serie en Internet]. [citado 12 ago 2002];
[aprox. 3 p.]. Disponible en: http://www.nursingworld.org/
AJN/2002/june/Wawatch.htm

Monografia en Internet
Igual al anterior sustituyendo serie en Internet por monografia
en Internet.
Ej. Monografia en Internet: Foley KM, Gelband H, Editors.
Improving palliative care for cancer: [monografia en Inter-
net]. [citado 9 jul 2002]. Disponible en: http://www.nap.e-
du/books/0309074029/html/.

Otras fuentes electrénicas

» Pagina principal de un sitio Web: Cancer-Pain.org [home-
page o pagina principal en Internet]. New York: Association
of Cancer Online Resources, Inc.; c2000-01 [actualizado 16
mayo 2002; citado 9 jul 2002]. Disponible en: http:/www.
cancer-pain.org/.

» Pagina Web de una Organizacion, asociacion etc.: Ameri-
can Medical Association [pagina web en Internet]. Chica-
go: The Association; ¢1995-2002: [actualizado 23 ago
2001; citado 12 ago 2002]. [aprox. 2 pantallas]. Disponible
en: http://www.amaassn.org/ama/pub/category/1736.html.

Fotografias

Enviar las fotografias a una resolucién de 300 DPI en formato
PNG. Preferiblemente, deben enviarse en archivos apartes al archi-
vo de Word. Deben ser identificadas con la siguiente informacion:
Figura, niimero y titulo. Ejemplo: Figura 1. Estudio inmunohisto-
quimico. (Por favor indicar en el texto la figura que corresponda).




Debido a la connotacion legal que puede tener la plena identi-
ficacion de una persona, especialmente su cara, es necesario cubrir
con un cintillo oscuro no transparente los ojos del nifio o adolescen-
te. En aquellos casos en que sea imposible hacerlo para no ocultar
una lesion facial, debera anexarse la autorizacion del representante
legal. Si es imposible, el autor asumira por escrito, ante el Comité
Editorial, la responsabilidad del caso y sus consecuencias legales.

Unidades de medida

Se usara el Sistema Internacional (SI) de unidades de medida
para las unidades y abreviaturas de unidades. Ejemplos: s para se-
gundo, min para minuto, h para hora, | para litro, m para metro, kDa
para kilodaltons, 5SmM en lugar de 5x10-3, M o0 0,005 M, etc.

Abreviaturas

Deben evitarse las abreviaturas o usarse lo menos posible. Si se
van a utilizar, deben ser definidas cuando se mencionen por primera
vez. No deben aparecer abreviaturas en el titulo del articulo y tam-
poco en los titulos de las tablas y figuras.

ARTICULO DE REVISION

Consisten en una amplia y completa revision o “puesta al dia”
acerca de un tema de importancia. Ofrece al lector interesado una
informacioén condensada sobre un tema, realiza interpretaciones y
adelanta explicaciones en topicos médicos.

La extension de los articulos de revision no debe ser mayor de
4000 palabras, excluyendo resumen, abstract, tablas, graficos, fi-
guras y referencias.

Se recomienda una revision exhaustiva, usualmente mas de 40
referencias, de las cuales el 50% debe ser de los ultimos cinco afios.
En caso de que esto no sea posible, deben especificarse las razones
(tépicos muy poco frecuentes o muy poco investigados previamen-
te). El texto debera expresar con claridad las ideas a ser desarrolla-
das, y tratara de transmitir un mensaje util para la comprension del
tema central del articulo de revision.

Las secciones basicas del articulo de revision son: pagina ini-
cial, resumen no estructurado (en espafiol y en inglés), palabras
clave y key words, introduccion, texto, referencias.

Estructura del texto puede variar de acuerdo al alcance del
mismo. Asi, por ejemplo, en una revision descriptiva de una enfer-
medad, la secuencia mas apropiada es: introduccion, etiologia, pa-
togenia, manifestaciones clinicas, hallazgos de laboratorio, trata-
miento, prevencion o prondstico. Si se va a revisar sélo un aspecto,
por ejemplo, el tratamiento de la enfermedad, el texto tendra las si-
guientes secciones: introduccion, tratamiento establecido, nuevas
formas de tratamiento, perspectivas terapéuticas. La discusion del
tema también puede plantearse de lo general a lo particular; por
ejemplo, en un nuevo tratamiento, las secciones seran: introduc-
cion, efectos sistémicos del medicamento, efectos en sistemas espe-
cificos: cardiovascular, renal, neuroldgico y otros. El autor o los au-
tores de un articulo de revision deben plasmar su interpretacion cri-
tica de los resultados de la revision bibliografica con claridad y pre-
cision, y dejar siempre la inquietud sobre aquellos topicos del tema
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que requieren mas o mejor investigacion.
CASO CLINICO

El objetivo del reporte de un caso clinico es hacer una contribu-
cion al conocimiento médico, presentando aspectos nuevos o ins-
tructivos de una enfermedad determinada. Los casos clinicos consi-
derados usualmente para un informe, son aquellos que cumplen al-
guna o varias de las siguientes condiciones:

» Estan relacionados con una enfermedad nueva o poco

frecuente.

*  Muestran alguna aplicacion clinica importante.

* Ayudan a aclarar la patogénesis del sindrome o de la

enfermedad.

*  Muestran una relaciéon no descrita previamente entre dos
enfermedades.

* Describen una complicacion de algin tratamiento o
farmaco.

* Dan ejemplo de un enfoque practico o novedoso para el
diagnostico y el manejo de una enfermedad.

* Representan aspectos psicosociales o bioéticos esenciales
en el enfoque, manejo, o prevencion del problema o enfer-
medad.

Algunos casos clinicos son ilustrativos de sindromes comunes,
los cuales no son todavia muy reconocidos por el médico o el pro-
fesional de salud; pueden ilustrar también algiin sindrome de baja
prevalencia pero de gran importancia, o pueden emplearse para la
ensefianza de alguna area de la medicina o de la salud.

La extension de los reportes de casos clinicos no debe ser ma-
yor de 1500 palabras, excluyendo resumen, abstract, tablas, gra-
ficos, figuras y referencias.

Las secciones basicas del reporte del caso clinico son: resumen
(en espafiol e inglés), palabras clave y key words, introduccion, pre-
sentacion del caso, discusion y referencias.

El resumen debe tener entre 100 y 150 palabras. Debe describir
los aspectos sobresalientes del caso y por qué amerita ser publica-
do. La introduccién da una idea especifica al lector del topico que
representa el caso clinico y sustenta con argumentos (epidemiologi-
cos o clinicos) el por qué se publica, su justificacion clinica o por
sus implicaciones para la salud publica.

La presentacion del caso es la descripcion cronologica de la en-
fermedad y la evolucién del paciente. Ello incluye la sintomatolo-
gia, la historia clinica relevante, los resultados de exdmenes o prue-
bas diagndsticas, el tratamiento y la evolucion. Si se utilizan prue-
bas de laboratorio poco usuales se deben incluir los valores norma-
les entre paréntesis. Si se mencionan medicamentos se debe usar el
nombre genérico y las dosis utilizadas.

En la discusion se hace un recuento de los hallazgos principales
del caso clinico presentado, se destacan sus particularidades o
contrastes en relacion a estudios publicados previamente. Se debe
sustentar el diagnostico con evidencia clinica y de laboratorio, ha-
ciendo mencion de las limitaciones de estas evidencias. Se debe
discutir como se hizo el diagnostico diferencial y si otros diagnosti-
cos fueron descartados adecuadamente. El caso se compara con
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otros reportes de la literatura, sus semejanzas y sus diferencias.
Aqui estad implicita una revision critica de la literatura sobre otros
casos informados. Se mencionan las implicaciones clinicas o socia-
les del caso o problema presentado. Generalmente hay al menos
una conclusion, donde se resalta alguna aplicacion o mensaje claro
relacionado con el caso. No se deben hacer generalizaciones basa-
das en el caso o casos descritos.

CARTAS AL EDITOR

El Comité de Redaccion, recibe cartas de lectores que quieran
expresar su opinion sobre trabajos publicados. Estas deben tener
una extension maxima de 500 palabras y deben acompafiarse de las
referencias que fundamenten sus opiniones. Seran enviadas a los
autores de los trabajos y publicadas ambas segtin decision del Comi-
té Editorial.

DISCURSOS

Se presentan las palabras pronunciadas por el (la) Presidente de
la Sociedad Venezolana de Puericultura y Pediatria en ocasion del
Dia del Pediatra y en la inauguracion del Congreso Venezolano de
Puericultura y Pediatria. Asi como también las palabras pronuncia-
das por el recipiendario de la Orden al Mérito “Gustavo H. Macha-
do” y las del Eponimo del Congreso de Pediatria del afio respectivo.
En todos los casos mencionados, la extension maxima es de 2000
palabras.

GUIAS DE MANEJO CLINICO

Las Guias de Manejo Clinico son un conjunto de instrucciones,
directrices o recomendaciones, desarrolladas de forma sistematica,
cuyo proposito es ayudar al personal de salud y a los pacientes a to-
mar decisiones sobre la modalidad de asistencia médica mas apropia-
da y actualizada en presencia de cuadros clinicos especificos

POLITICA SOBRE EL USO DE INTELIGENCIA
ARTIFICIAL (IA) Y TECNOLOGIAS ASISTIDAS

En concordancia con las recomendaciones del Comité Interna-
cional de Editores de Revistas Médicas (ICMJE), la revista AVPP es-
tablece las siguientes directrices para el uso de Inteligencia Artificial
(IA) y Modelos de Lenguaje Grande (LLM) en la preparacion de ma-
nuscritos:
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1. Autoria y Responsabilidad

* No atribucién de autoria: Las herramientas de IA (como Cha-
tGPT, Claude, Gemini, entre otras) no pueden ser listadas
como autores ni coautores del trabajo. Estas herramientas no
pueden asumir la responsabilidad legal y ética sobre la inte-
gridad del contenido.

* Responsabilidad humana: Los autores humanos asumen la
responsabilidad total y definitiva por la exactitud, integridad
y originalidad del manuscrito, incluyendo aquellas partes ge-
neradas o asistidas por IA. Los autores deben verificar cuida-
dosamente la ausencia de plagio, sesgos y "alucinaciones"
(datos o citas falsas).

2. Declaracién de Transparencia El uso de cualquier tecnologia
de IA en el proceso de investigacion o escritura debe ser declarado
explicitamente en el manuscrito:

* Redaccion y Edicion: Si se utilizé 1A para mejorar la grama-
tica o el estilo, debe indicarse en la seccion de Agradecimien-
tos.

*  Generacion de Contenido o Analisis: Si se utiliz6 IA para ge-
nerar texto, analizar datos, crear codigo o realizar busquedas
bibliograficas, debe detallarse en la seccion de Materiales y
Meétodos. Se debe especificar:

o Nombre de la herramienta y version.

o Fabricante/Desarrollador.

o Propdsito especifico de su uso (ej. "resumen de textos",
"generacion de codigo estadistico™).

3. Privacidad del Paciente (crucial en pediatria)

« Esta estrictamente prohibido introducir datos de identifica-
cion personal (PHI) de los pacientes (nombres, fechas, histo-
rias clinicas, fotografias no anonimizadas) en herramientas
de IA generativa de acceso publico, debido al riesgo de vio-
lacion de la confidencialidad y retencion de datos por parte
de terceros.

4. Imagenes y Figuras

* No se permite el uso de IA generativa para crear o manipular
imagenes que representen datos clinicos, resultados experi-
mentales o fotografias de pacientes, ya que esto compromete
la integridad de la evidencia cientifica.

* El uso de IA para crear esquemas conceptuales o ilustracio-
nes no clinicas es aceptable siempre que se declare claramen-
te al pie de la figura.




EDITORIAL

DiscURSO DE BIENVENIDA AL LXXI CCONGRESO VENEZOLANO
DE PUERICULTURA Y PEDIATRIA “DRA. COROMOTO MACIAS DE TTOMEI”
VALENCIA, SEPTIEMBRE 2025

Agradecida y honrada de representar a la
Junta Directiva Central de nuestra Corporacion
Cientifica y acompafiados por todas las Filiales,
les damos la mas cordial bienvenida al LXXI
Congreso Venezolano de Puericultura y Pediatria
“ Dra. Coromoto Macias de Tomei”, en Valencia,
encantadora ciudad que una vez mas nos abre sus

puertas con afectuosa hospitalidad. /
Rendimos tributo a la vida y obra de una \

valiosa mujer venezolana, que muestra la a

grandeza y complejidad de nuestro gentilicio en

sus multiples fascetas: Construyé una solida,

hermosa familia con hijos profesionales, exitosos, nietos aplicados

y estudiosos. Hoy nos acompaiia su hijo Ricardo para juntos

disfrutar de esta merecido reconocimeinto.

De su nutrida historia ya nos relataron buena parte, solo resalto
que fue profesora asociada en el area de Nutricion Clinica
Pediatrica, Maestra de muchos pediatras quienes nos honran con su
presencia en este congreso; de mente muy inquieta, investigadora
por excelencia, sin limites para estudiar y aprender, como
actualmente lo demuestra participando como alumna en la maestria
de Bioética en el Centro Nacional de Bioética y trabajando en la
revision del proyecto de elaboracion de Guia Clinicas, de nuestra
sociedad, de gran utilidad por cierto, para el uso cotidiano de los
pediatras jovenes.

Destacan entre sus varias contribuciones, la colaboracion en la
elaboracion de graficas de crecimiento y maduracion fisica
adaptadas a la poblacion venezolana, asi mismo tuvo una destacada
participacion en la elaboracion del Atlas para la evaluacion de la
maduracion esquelética o Maduracion Osea, que sirve actualmente
como manual de referencia escencial para la evaluacion clinica del
crecimiento y desarrollo normal y patoldégico de la poblacion
pediatrica venezolana, como herramienta practica y cientifica de
uso para pediatras y expertos en nutricion y desarrollo infantil.

Hemos preparado este evento para Usted Dra. Tomei, con
mucha dedicacion y detalle, sin importar los tiempo borrascosos que
estamos atravesando, como muestra del caracter verdaderamente
resiliente del venezolano.

Las Filiales todas se han sentido anfitrionas de este evento, han
invitado, han colaborado con el éxito de este evento, es de destacar
el valioso trabajo que realizan en todo lo ancho y largo del pais,
llevando actualizacion y formacion médica continuada.

El Comité Cientifico de nuestra sociedad, ha disefiado un
programa ambicioso, amplio, caragado de conocimiento, pensando
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en las necesidades y retos cambiantes de nuestra
infancia, abordando temas de avanzada
tecnologia de gran complejidad en algunas
patologias, pero a la vez no deja de lado los
enormes problemas que manejamos dia a dia por
la terrible inequidad social y politica que nos
marca este dificil escenario con el que
enfrentamos la salud infantil en Venezuela.

Ofrecemos ciento cincuenta conferencias,

l elaboradas por expertos en la materia, de alto

nivel académico y actualidad cientifica, para

hacer llegar a nuestra calificada audiencia una

muestra del trabajo de quienes nos hemos quedado en Venezuela
haciendo pais cuidando a nuestros nifios, para su mejor futuro.

\s
|

Seran cinco dias de Academia, que mostraran a nuestros jovenes
pediatras que la disciplina, el esfuerzo, el estudio, el trabajo
coordinado en equipo, el empefio en logar los objetivos que nos
ocupan en este tema tan relevante traen su recompensa, para el
mejor manejo pediatrico de nuestros pequefios pacientes.

A nuestros Maestros, a quienes siempre recordamos con afecto
y donde cada uno de nosotros lleva un pedacito de su impronta, que
nos marco en los pasillos de la universidad, en las salas de los
hospitales, en estos mismos eventos afios atras, nos organizamos
para de esta manera sienta que les rendimos tributo para
enaltercelos, al lograr alcanzar el éxito académico propuesto
siempre y sobre todo en esta ocasion, realzando la pediatria y
puericultura a su maxima expresion.

Agradecemos a la industria, quienes son nuestros grandes
aliados con su apoyo ético, solidario, incondicional con el que
logramos desarrollar actividades de educaciéon médica continuada
como estas que impactan a gran parte de la familia pediatrica de
Venezuela. Ustedes nos acompaifian permanentemente en el trabajo
en conjunto de optimizar la salud del nifio venezolano.

A nuestros pediatras a quienes les concierne una pediatria de
retos y transformaciones, por la globalizacion que borra y desplaza
fronteras, por la cambiante situacion climatica y su impacto en la
salud mental y fisica infantil, por la transformacion de la estructura
social y familiar mundial, por los grandes avances cientificos y
tecnoldgicos que nos muestran inalcanzables brechas de inequidad,
que nos dejan en la retaguardia del progreso, la violencia presente y
cotidiana en paises en conflictos, los interminables desaciertos
politicos y el impacto de la pobreza, generan necesidades
especiales que deben ser manejadas por pediatras formados por
competencias, con ampltud de conociemientos, habilidades y
destrezas que complementen su formacion de manera amplia,
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profunda, empatica capaz de gerenciar con éxito todas estas
dificultades.

Disfrutemos juntos de estos dias de fiesta academia, de
celebracion y actualizacion cientifica, de compartir con maestros,
profesores, amigos, compaileros de formacion y trabajo para
fortalecer y estrechar lazos de afecto caminando juntos por el
bienestar de nuestra infancia.

Como dice Alonso Quijano: .... “Con fe, lo imposible sofiar, al
mal, combatir sin temor, triunfar sobre el miedo invencible, de
pie soportar el dolor.

Amar la pureza sin par, buscar la verdad del error, vivir con
los brazos abiertos, creer en un mundo mejor.

Este es mi ideal, la estrella alcanzar, no importa cudn lejos se
pueda encontrar.

Luchar por el bien sin dudar, ni por el deber, luchar hasta el
ultimo aliento por ser siempre fiel a su ideal.

Y yo sé que si logro ser fiel a mi suefio ideal, mi alma estara
en paz al llegar, de mi vida el final.
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Y sera este mundo mejor, si hubo quien, despreciando el
dolor, luché hasta el ultimo aliento, por ser siempre fiel a su
ideal”.

Ast como Don Quijote persiguié sus ideales con inquebrantable
determinacion, nosotros como pediatras venezolanos continuamos
luchando por nuestros suenos, enfrentando cada desafio con valor y
manteniendo viva la esperanza de un futuro mejor para nuestros
nifos.

iQue este congreso sea testimonio de que los suenos, por
imposibles que parezcan, pueden hacerse realidad con fe, trabajo y
perseverancia!

Sefioras y Sefiores,
Bienvenidos todos!!

Dra. Elvia Irene Badell Madrid
Presidente de la Sociedad Venezolana de Puericultura y
Pediatria
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Discurso DEL EPONIMO DRA. COROMOTO MACIAS DE TOMEI
LXXI CONGRESO VENEZOLANO DE PUERICULTURA Y PEDIATRIA

VALENCIA, SEPTIEMBRE 2025

Buenas noches,

Integrantes de la Junta Directiva Central y de las
Filiales de la Sociedad Venezolana de Puericultura y
Pediatria, miembros de la Comision Cientifica, Dr.
Huniades Urbina Medina Presidente de la Academia
Nacional de Medicina, Invitados Especiales,
Sefioras y Sefiores.

En esta ocasion tan especial deseo agradecer
profundamente la presencia de cada uno de ustedes,
aqui en esta sala y también a quienes nos acompaiian
en modalidad virtual. Este dia tan esperado, llegd
después de casi un afo de haber recibido la grata noticia de haber
sido designada Eponimo del Septuagésimo Primer Congreso
Venezolano de Puericultura y Pediatria. Por razones familiares
resido desde hace varios afios en una pequefia ciudad del estado de
Texas, en los Estados Unidos de América, lo que me impidid recibir
esa noticia de manera presencial. Sin embargo, desde aquel
momento la emocién y el compromiso que senti trascendieron la
distancia. Esa misma distancia, parad6jicamente, me ha hecho sentir
cada vez mds unida a mi amada Venezuela. Hoy celebro la dicha de
estar nuevamente aqui, en nuestro pais Unico e irrepetible, donde la
calidez de nuestra gente brilla incluso en medio de circunstancias
adversas.

Mi mayor anhelo es cumplir con dedicacion y afecto este
reconocimiento, el cual representa un gran reto al compartirlo con
pediatras generales, especialistas, residentes y, muy especialmente,
con mis alumnos.

Este es un dia de muchos agradecimientos:

En primer lugar, a Dios por la salud que me ha permitido
compartir este magno evento de la gran familia pediatrica
venezolana en el afio 2025.

A la Junta Directiva, presidida por la Dra. Elvia Badell Madrid
y a todos sus integrantes por el apoyo incondicional y por el arduo
trabajo que han realizado para hacer posible la realizacion de este
Congreso.

Al Consejo Nacional de la Sociedad Venezolana de Puericultura y
Pediatria, por el honor de designarme Eponimo en septiembre de 2024.

A mi querida amiga Michelle Lopez, por la hermosa semblanza
que con tanto cariflo prepar6, incluso en medio de sus dias de
vacaciones familiares.

A todos los miembros de la Comision Cientifica, quienes
durante casi un aflo se reunieron semanalmente para elaborar y dar

forma al excelente programa cientifico a
desarrollarse durante estos cinco dias de intensa
actividad académica; asi como también, a la revision
de los trabajos libres y acompafiar a los autores que
hoy nos inspiran con su pasion por la investigacion
y la difusion de conocimientos que contribuiran a
mejorar la salud de nuestros nifios y adolescentes.

Deseo destacar el valioso respaldo de la
industria, cuyo acompafiamiento constituye un
eslabon fundamental para la realizacion de nuestros
eventos cientificos y para la continua actualizacion
de los pediatras, con el objetivo de garantizar una
atencion de excelencia a la poblacion pediatrica venezolana.

En el plano personal no puedo dejar de recordar con profunda
emocion a mi esposo Sergio Tomei, con quien tuve la dicha de
compartir 43 afios de feliz matrimonio. Siempre me acompafiaba a
los congresos, especialmente a los de Pediatria, donde asistiamos
junto a nuestros hijos Rodolfo, Roberto y Ricardo desde que ellos
eran pequeflos, quienes disfrutaban de las actividades para los nifios
y adolescentes, especialmente preparadas por el comité organizador
de cada congreso.

Hoy, aunque Rodolfo y Roberto no pudieron estar presentes
debido a sus compromisos laborales internacionales, siempre me
han hecho sentir su apoyo y compaiiia atin en la distancia en este
momento tan importante. Agradezco inmensamente a mi hijo menor
Ricardo por estar aqui conmigo de manera presencial, dejando de
lado sus obligaciones académicas y profesionales para
acompaflarme con su cariflo y solidaridad.

Quiero también compartir con ustedes una reflexion sobre mi
camino en la pediatria. Hace varias décadas durante mi Maestria en
el Hospital Universitario de Caracas, descubri mi interés por la
investigacion, alentada por uno de mis profesores, el Dr. Guillermo
Tovar Escobar. Con timidez y miedo acepté su invitacién para
preparar y presentar un trabajo en el Congreso de Pediatria siendo
residente de tercer aflo, y esa experiencia marco el inicio de un
camino que nunca he abandonado hasta el presente, y le pido a Dios
que me de fuerzas para continuar un poco mas, mientras sea posible.

Pocos meses después de finalizar los estudios de cuarto nivel,
me integré a un estudio sobre crecimiento y desarrollo de nifios y
adolescentes, el Estudio Longitudinal del Area Metropolitana de
Caracas, guiada por mis maestros la Dra. Mercedes Lopez de Blanco
— nuestra querida y recordada Checheta — y el Dr. Herndn Méndez
Castellano en Fundacredesa. Ademas, quiero destacar la larga
travesia no solo académica sino de amistad, que me une con mis
colegas y amigas Isbelia Izaguirre de Espinoza y Maritza Landaeta
de Jiménez.
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Para mi es muy dificil hablar de Checheta, tutora, amiga y por
ende la gran ausente esta noche; recuerdo que pocos dias antes de su
partida fisica en abril del presente afio, me dijo: “yo voy salir bien de
esta hospitalizacion, para acompafiarte en tu congreso”. No pudo
estar, pero su legado vive en cada uno de nosotros, en sus
enseflanzas, en su ejemplo y en el compromiso con la nifiez
venezolana.

A medida que transcurria en este campo de la investigacion, se
me ocurrio la idea de que habia llegado el momento de ampliar los
conocimientos, y por tal motivo decidi cursar una subespecialidad
en la Universidad Simén Bolivar con todas sus exigencias, las cuales
tenia que compartir en el &mbito familiar en compaiiia de mi esposo
y el tiempo destinado a mis pequefios hijos. Después de superadas
todas estas situaciones, qued6 el logro obtenido tras bastante
esfuerzo y dedicacion.

Aflos después en la década de los 90’s, me aventuré en la
docencia universitaria en la Especializacion en Nutricion Clinica
Opcion Pediatria y en la Maestria en Ciencia de los Alimentos de la
Universidad Simén Bolivar. Esta enriquecedora experiencia, ha sido
la base cuando tengo que revisar y corregir trabajos de grado, bien
sea como tutora o como jurado de los mismos; asi como también, a
orientar a los pediatras y nutricionistas clinicos con la finalidad de
ayudarles a vencer las dificultades en la publicacion de su
investigacion. A medida que transcurria el tiempo en la
investigacion, se acrecentaba mi interés en la redaccion académica y
en las publicaciones cientificas.

Poco tiempo después de la experiencia anterior, aparecié un
nuevo reto en los inicios de este siglo XXI, cuando fui invitada a
integrar el Comité Editorial de la Revista Archivos Venezolanos de
Puericultura y Pediatria, donde ya el desafio no se limitaba a
escribir, sino también a analizar y arbitrar articulos cientificos para
su publicacion en nuestra revista, lo cual considero que amplia el
horizonte en las diferentes disciplinas y subespecialidades de la
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pediatria. A este reto que cada dia contintio desafiando en los
actuales momentos, se le afiadid mi participacion en la Comision
Cientifica, de tal manera que gracias a la constante capacitacion y
con la interaccion con un extraordinario equipo ha sido posible
superarlo.

En conclusién, mi viaje en la pediatria ha sido un proceso de
crecimiento continuo, lleno de desafios y recompensas. Este viaje de
casi cincuenta afios en la Puericultura y la Pediatria ha estado
marcado por multiples etapas: desde mis primeros inicios en la
pediatrica,
investigacion y la docencia, siempre con el propdsito de retribuir a

consulta avanzando progresivamente hacia la
las generaciones de relevo una mayor preparacion, y de contribuir
con dedicacion a la sociedad cientifica. Ese compromiso me ha
permitido continuar cada dia con maés energia y entusiasmo, aun
desde la distancia geografica, con la conviccion de seguir aportando
a este gran pais y en particular, a mis queridos colegas y amigos

pediatras dentro y fuera de Venezuela.

Mirando hacia el futuro, estoy emocionada por aplicar estas

lecciones y seguir contribuyendo al mundo académico
compartiendo en lo posible, estas experiencias con las nuevas
generaciones. Este camino me ha ensefiado que en la actividad
profesional, al igual que en la vida diaria, el verdadero éxito radica
en la capacidad de aprender, adaptarse a los cambios, perseverar y

sobre todo compartir las experiencias.

Desde ya, les agradezco de corazon a todos ustedes por su
presencia, esperando que los cinco dias del presente congreso sean
una experiencia enriquecedora, de gran aprendizaje y de fraternal
reencuentro de los pediatras de las diferentes regiones de nuestro
pais.

Coromoto Macias de Tomei
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CARGA ACIDA POTENCIAL RENAL: IMPACTO DE LAS MODIFICACIONES
DIETETICAS EN PACIENTES PEDIATRICOS CON HIPERCALCIURIA
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RESUMEN

La hipercalciuria se define como la excrecion urinaria aumentada de calcio en ausencia de hipercalcemia y de enfermedades sistémicas
subyacentes. Constituye una causa de infecciones urinarias y urolitiasis en nifios. La Carga Acida Potencial Renal (CAPR) de la dicta esta
determinada por exceso de alimentos productores de acidos sobre los productores de bases. Objetivo: Determinar el impacto de la
modificacion de la CAPR de la dieta en la excrecion urinaria de calcio en pacientes pediatricos con hipercalciuria. Métodos: estudio
observacional, ambispectivo, analitico, longitudinal. Se incluyeron 61 pacientes (2-18 afios) con diagnéstico de hipercalciuria. Se
determinaron las siguientes variables: CAPR, relacion calcio/creatinina (rCa/Cru), ingesta de proteinas, frutas y hortalizas antes y después
de una intervencion nutricional dirigida a disminuir la CAPR. Resultados: Posterior a la intervencion nutricional, 100% de los pacientes
disminuyeron la CAPR (33,23 + 13,37 VS 9,54 + 8,61 mEq/dia), p<0,0001 y la rCa/Cru (0,30+ 0,07 VS 0,17+ 0,07 mg/mg).p<0,0001. La
rCa/Cru se normaliz6 en 43 (70,5%) pacientes y la CAPR en 33(54%) pacientes. En 32 pacientes (52,5%) se normalizaron ambas variables.
La calciuria se correlaciond directamente con la CAPR (p<0,0001) y la CAPR se correlaciono directamente con la ingesta de proteinas
(p<0,001). Conclusion: Con la intervencion nutricional disminuyeron la CAPR y la rCa/Cru en todos los pacientes. La CAPR se
correlaciond positiva y significativamente con la excrecion urinaria de calcio. Aumentar la ingesta de frutas y hortalizas, asi como evitar
exceder los requerimientos recomendados de ingesta proteica son medidas dietéticas efectivas en el tratamiento de nifios con hipercalciuria.

Arch Venz Puer Ped 2025; 88 (2): 83 - 89
Palabras Clave: hipercalciuria, Carga Acida Potencial Renal, acidosis metabélica, urolitiasis, infeccion urinaria
Potential Renal Acid Load: Impact of dietary changes in children with hypercalciuria

SUMMARY

Hypercalciuria is defined as increased urinary calcium excretion in the absence of hypercalcemia or underlying systemic diseases. In
children, it is one of the causes of urinary tract infections and urolithiasis. The Potential Renal Acid Load (PRAL) of the diet is determined
by an excess of acid-producing foods over base-producing foods. Objective: To determine the impact of modifying dietary PRAL on urinary
calcium excretion in pediatric patients with hypercalciuria. Methods: Observational, ambispective, analytical, longitudinal study. A total of
61 patients (ages 2—18) diagnosed with hypercalciuria were included. The following variables were assessed: PRAL (Remer and Manz
method), urinary calcium/creatinine ratio (uCa/Cr ratio), protein intake, and consumption of fruits and vegetables before and after a
nutritional intervention aimed at reducing PRAL. Results: After the nutritional intervention, 100% of the patients showed a decrease in
PRAL (33.23 + 13.37 vs. 9.54 £ 8.61 mEq/day, p<0.0001) and in the uCa/Cr ratio (0.30 + 0.07 vs. 0.17 = 0.07 mg/mg, p<0.0001). The
uCa/Cr ratio achieved normal values in 43 patients (70.5%) and PRAL in 33 patients (54%). Both variables achieved normal values in 32
patients (52.5%). Urinary calcium excretion was directly correlated with PRAL (p<0.0001) and PRAL was directly with protein intake
(p<0,001). Conclusion: The nutritional intervention led to a decrease in both PRAL and the Ca/Cr ratio in all patients. PRAL was directly
correlated with urinary calcium excretion. Increasing fruits and vegetables intake, as well as avoiding exceeding recommended protein
intake, are effective dietary strategies in children with hypercalciuria.
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Keywords: hypercalciuria, Potential Renal Acid Load, metabolic acidosis, urolithiasis, urinary tract infection.
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Carga Acida Potencial Renal: Impacto de las modificaciones Dietéticas en pacientes pediétricos con hipercalciuria

yores de 2 afios (3).

Multiples factores fisiologicos, farmacologicos, dietéticos
y patoldgicos pueden incidir en la excrecion urinaria de cal-
cio. La hormona paratiroidea y la vitamina D son probable-
mente los reguladores hormonales mas importantes. Sin em-
bargo, la reabsorcion tubular de calcio también se ve afectada
por alteraciones en el equilibrio acido-base, puesto que ella
aumenta en el contexto de alcalosis metabolica y disminuye
en la acidosis metabodlica (4).

En la actualidad se ha logrado establecer una relacion muy
estrecha entre el patron de alimentacion y la acidosis metabo-
lica ademas de varias enfermedades metabolicas (5). La aci-
dosis metabolica se define como la concentracion disminuida
de bicarbonato sérico acorde a la edad del paciente, mientras
que la acidemia se define como un pH sanguineo menor de
7,35. En la homeostasis del equilibrio 4cido base, el rifion re-
presenta un papel fundamental regulando la concentracion de
protones o hidrogeniones, gran parte de ellos provenientes de
la dieta. Aunque el exceso de la carga acida de la dieta (CAD)
es eliminado por el rifion funcionalmente normal, dicho exce-
so en forma constante puede generar un balance acido positi-
vo que pudiese conllevar a una acidosis metabdlica de bajo
grado con repercusiones importantes para el organismo (6,7).

La CAD viene determinada por el exceso de alimentos
productores de acidos sobre aquellos productores de bases y
constituye la principal fuente de produccion endégena de aci-
do. Una de las formas de medir la carga acida de la dieta es la
Carga Acida Potencial Renal (CAPR), un método desarrolla-
do por Manz y Remer, el cual estima la produccion de acidos
endogenos en exceso en relacion al nivel de alcali producido
por los alimentos ingeridos diariamente (8).

A nivel dseo, ocurre un paso determinante en la amortigua-
cioén de un estado acidotico en el organismo, promoviendo
una pérdida de calcio del hueso desencadenando una enfer-
medad 6sea metabolica (9), que ademas pudiese estar promo-
vida por una dieta rica en alimentos productores de acidos
(proteinas de origen animal y cereales) o deficiente en alimen-
tos productores de bases (frutas y hortalizas), la cual conlleva-
ra a una carga acida elevada (8,9). Bajo este estado, y como
consecuencia de mecanismos amortiguadores, adicionalmen-
te se produce un aumento de la resorcion dsea, generada por
la inhibicion de los osteoblastos y la estimulacion de los os-
teoclastos (4,5,9).

A nivel renal, los efectos producidos por la acidosis meta-
bolica, especificamente en el tibulo distal, consisten en la
inhibicion de la reabsorcion de calcio y el aumento conse-
cuente de la excrecion urinaria de calcio reflejados clinica-
mente en hipercalciuria (4,8).

Diversos estudios han logrado determinar que una terapia
alcalina puede corregir la acidosis metabolica y aliviar la hi-
percalciuria, puesto que aumenta la reabsorcion de calcio a
nivel del tabulo distal y disminuye las repercusiones de dicha
patologia (4,5,10).

Trabajos publicados previamente en Venezuela en pobla-
ciones pediatricas han estudiado la CAPR en nifios sanos,
con trastornos del crecimiento y con Enfermedad Renal Cro-
nica (ERC) (11-14). Sin embargo, en la literatura revisada, no
se encontraron estudios que relacionen la CAPR con la pre-
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sencia de hipercalciuria en niflos. La presente investigacion
tiene como objetivo determinar el impacto de la modificacion
de la CAPR de la dieta en la excrecion urinaria de calcio en
los pacientes pediatricos con hipercalciuria con edades entre
los 2 y 18 afios, atendidos en la consulta externa del servicio
de nefrologia del Hospital de Nifios JM de los Rios (HNJ-
MR) durante el periodo agosto 2024 — octubre 2024.

METODOS

El presente es un estudio observacional, ambispectivo,
analitico, de corte longitudinal. Se consideré como poblacion
de estudio los pacientes que acudieron a la consulta externa
del servicio de nefrologia del HNJMR durante el periodo de
estudio. La muestra estuvo constituida por 61 pacientes selec-
cionados de manera intencional, de forma no aleatoria, una
vez aplicados los criterios de inclusion y exclusion.

Criterios de inclusion: Pacientes mayores de 2 aflos y me-
nores de 18 afios de edad con diagnoéstico de hipercalciuria
que acuden a la consulta de nefrologia pediatrica en el perio-
do de estudio. Criterios de exclusion: Pacientes con anoma-
lias congénitas de la via urinaria (CAKUT), patologias agu-
das o cronicas (diabetes, cardiopatias, hipotiroidismo, glome-
rulopatias, cancer), procesos infecciosos activos al momento
de la evaluacioén, alergias o intolerancia alimentaria.

Procedimiento: Se registraron los datos epidemiologicos
en un formato disefiado para tal fin. En una primera consulta
se realizo la estimacion de la CAPR y de la ingesta de protei-
nas, frutas y hortalizas mediante la implementacion de un
Cuestionario de Frecuencia de Consumo (CFC). Para su ob-
tencion se emplearon herramientas de apoyo como tazas, cu-
charas y modelos bidimensionales para la estimacion de la
porcion servida (15). EI CFC de alimentos fue basado en las
recomendaciones del Centro de Atencién Nutricional Infantil
Antimano (CANIA), en una lista de 60 alimentos distribuidos
en 6 categorias: almidones, grasas, carnes y huevo, lacteos,
vegetales y frutas. Fue completado por el investigador princi-
pal mediante la entrevista a los padres o pacientes (en el caso
de los adolescentes) durante la consulta.

La CAPR fue estimada por el método de Remer y Manz
(8). Se tomaron como valores normales de CAPR aquellos
menores a 10 mEq/dia; los valores negativos indican un ex-
ceso de alimentos formadores de base (frutas y hortalizas) y
valores positivos indicaron un exceso de alimentos forma-
dores de acidos (pescado, carnes rojas y blancas, productos
carnicos, cereales, granos, productos lacteos). El consumo
de frutas y vegetales se estim6 como “adecuado” de 7 dias
a la semana y “deficiente’ al consumo de menos de 3 dias a
la semana.

Después de registrado el CFC, se indicaron recomendacio-
nes dietéticas dirigidas a disminuir la CAPR (Tabla 1). Adi-
cionalmente se recomendaron diversas formas de preparacion
de los vegetales y las verduras, dado el rechazo que habitual-
mente tienen los nifios al consumo de estos alimentos. En
caso de que el paciente estuviese en tratamiento con citrato de
potasio, se mantuvo la misma dosis que estaba recibiendo.

Los pacientes fueron citados para una segunda consulta en
un lapso de 45 a 60 dias después de la primera, momento en
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Tabla 1. Recomendaciones nutricionales

1. Evitar alimentos salados: chucherias saladas, embutidos, quesos salados o fundidos, salsas envasadas,

enlatados, comida chatarra

2. Evitar el exceso de azlcar: refrescos, malta, bebidas azucaradas, jugos y compotas procesadas,

cereales azucarados

3. Lacteos: no mas de 3 raciones al dia incluyendo: leche (8 onzas), yogurt (6 onzas), queso (1 rebanada o

una cucharada)

4. Evitar exceso de proteina de origen animal: carne, pollo o pescado una vez al dia
Puede agregarse 1 huevo, siempre que se combine con vegetales o verduras
6. Los granos (caraolas, lentejas, garbanzos, frijoles) combinades con arroz sustiluyen a las proteinas de

origen animal
7. Frutas 2 veces al dia
8. Vegetales y verduras 3 veces al dia

Tabla 2. Carga Acida Potencial Renal y relacién Ca/Creat en la primera y segunda consultas

Primera consulta Segunda consulta p
X+DS X+DS
CAPR (mEq/dia) 33,23+13,37 9,54+9,61 <0,0001
CalCr (mg/mg) 0,30+0,07 0,17+0,07 <0,0001

el cual se impartio de nuevo el CFC para calcular la CAPR y
la ingesta de calorias y proteinas después de la intervencion
nutricional.

Se registraron los valores de rCa/Cru (mg/mg) antes y des-
pués de la intervencion nutricional. El criterio para hipercalciu-
ria fue una relacion calcio/creatinina urinaria mayor de 0.2 en
una muestra tomada en estado post-prandial (2).

Tratamiento estadistico: Se aplicaron estadisticas descrip-
tivas basicas (media, valor maximo y minimo y frecuencias).
Para analizar las variables relacionadas cuantitativas paramé-
tricas se utilizo Prueba t de Student para la comparacion de
los resultados antes y después de la intervencion nutricional y
se consideré como estadisticamente significativo un p valor
de <0,05. Para el célculo de la correlacion entre la CAPR y la
relacion calcio/creatinina, se aplico el Coeficiente de Correla-
cion de Pearson.

RESULTADOS

Se incluyeron 61 pacientes entre 2 y 18 afios, 44% del sexo
femenino y 56% del sexo masculino, atendidos en la consulta
externa del servicio de nefrologia pediatrica del HNJMR.

La CAPR disminuy6 significativamente con la interven-
cion nutricional entre la primera (33,23 £+ 13,37 mEq/d con
valores minimo y maximo de 10 y 59 mEq/d respectivamen-
te) y segunda entrevista (9,54 + 8,61 mEq/d con valores mini-
mo y maximo de -3 y 32 mEq/d respectivamente). La signi-
ficancia estadistica alcanzada fue de p<0,0001 (Tabla 2).

La relacion calcio/creatinina urinaria también disminuy6
significativamente con la intervencion nutricional entre la pri-

mera consulta (0,30+ 0,07 mg/mg, con valores minimo y ma-
ximo de 0,20 y 0,44 mg/mg respectivamente) y la segunda
(0,17+ 0,07 mg/mg, con valores minimo y maximo de 0,06 y
0,32mg/mg, respectivamente). La significancia estadistica al-
canzada fue de p<0,0001 (Tabla 2).

Para relacionar el impacto de la intervencion nutricional
sobre la excrecion urinaria de calcio después de la modifica-
cion en la dieta, se correlacionaron los valores de la CAPR
con los valores de la rCa/Cru en la segunda consulta. Se ob-
servo una correlacion lineal positiva entre ambas variables
con un Coeficiente de Correlacion de Pearson 0,753
(p<0,0001, con un nivel de confianza del 95% y un nivel de
significacion del 5% (Figura 1).

Sobre la base de estos resultados fue posible crear un mo-
delo que permiti6 predecir la relacion entre una variable 1la-
mada dependiente (Y) y una sola variable llamada indepen-
diente o predictora (X), asi como para desarrollar una ecua-
cion lineal con fines predictivos en funcion de relacion calcio/
creatinina urinaria (variable predictora) utilizando para ello la
ecuacion de lineal de la recta de regresion (Figura 2). Se apli-
c6 la ecuacion de la recta de regresion lineal simple, obser-
vandose en el modelo un coeficiente de determinacion R2 =
0,567 (56,7%). Este modelo permite predecir que para un va-
lor normal de rCa/Cru (<0,20), el valor de la CAPR debe ser
<12,06 (Figura 2).

En 61 pacientes (100%) disminuyo, tanto la excrecion uri-
naria de calcio, como la CAPR. Cuarenta y tres pacientes
(70,5%) lograron normalizar la relacion calcio/creatinina uri-
naria y 33 pacientes (54%) lograron normalizar la CAPR. La
normalizacién de ambas variables se logré en 32 pacientes
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Figura 1. Diagrama de dispersion. Tendencia lineal positiva entre los valores
de CAPR y relacion calcio/creatinina y CAPR @ ingesta de proteinas
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Con el proposito de o predecir qué valor de CAPR predice el modelo para el valor normal
de redacion calci/creatning (0,20). se obtiene & siguents resultaco

CAPR = - 7,065 + 95,653 (relacion calcio/creatinina)
CAPR = - 7,065 + 95,653 {0,20)
CAPR = - 7,065+ 19,1306
CAPR = 12,06

Figura 2. Ecuacion de recta de regresion para el modelo de prediccion de
la CAPR en funcidn de la relacién Calcio/Creatinina urinaria

(52,5%). La rCa/Cru se normaliz6 en 43(70,5%) pacientes y
la CAPR en 33(54%) pacientes (Figura 3).

Analizando la composicion de la dieta en relacion a la in-
gesta de proteinas se demostré una disminucion entre la pri-
mera entrevista (X 2,1 + 1,11 gramos/kg/dia), y 1a segunda (X
1,25 £ 0,54 gramos/kg/dia), con un nivel de significancia de
<0,05. Respecto a la ingesta de frutas y hortalizas, en la pri-
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mera consulta, s6lo 19 (31%) pacientes reportaron un consu-
mo adecuado, mientras que después de la intervencion nutri-
cional este nimero se increment6 a 36 (59%), con un nivel de
significancia de p<0,0001 (Tabla 3).

Con el propésito de determinar la correlacion entre los va-
lores de CAPR y los valores de la ingesta de proteinas, se rea-
liz6 un diagrama de dispersion (Figura 1), obteniéndose co-
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talidad de los pacientes y casi tres
cuartas partes de la poblacion estu-
diada lograron normalizarla. Aunque
se han publicado numerosos estudios
en adultos sobre la asociacion entre
una CAD elevada y la litiasis renal
(17-19), los datos en poblaciones pe-
diatricas siguen siendo limitados.
Shi y colaboradores llevaron a cabo
un estudio en 154 nifios y adolescen-
tes sanos con el objetivo de investi-
gar si una excrecion urinaria de cal-
cio aumentada de forma persistente
y a largo plazo, aunque dentro del
rango fisioldgico normal, podria
contribuir a una reduccion de la
masa o la resistencia dsea en nifios y
adolescentes (20). Sus hallazgos

12 (52,5%)

Figura 3. Distribucidon de pacientes quienes lograron normalizar
la CAPR y la excrecion urinaria de calcio.

Tabla 3. Ingesta diaria de frutas y hortalizas en la 1era y 2da consulta

mostraron que la excrecion urinaria
de calcio en el extremo superior del
rango fisioldgico normal se asocid
con una mayor excrecion de acidos,
lo que sugiere que las dietas con una
CAD elevada mantenidas a largo

VARIABLE DISTRIBUCION n % p plazo, pueden ser un factor predispo-

nente para la urolitiasis en poblacio-

FRINIER GO nes pediatricas. Otra asociacion en-

Ingesta de frutas DEFICIENTE 42 69 tre CAPR y prolitiasis se deriva del

y hortalizas estudlo'pubhcado por Duerto y col

ADECUADO 19 31 < 0,001 en 68 nifios venezolanos entre 2 'y 18

SEGUNDA CONSULTA afios con urolitiasis, de los cuales 44

(64,71%) presentaron hipocitraturia,

Ingesta de frutas DEFICIENTE 25 41 lo cual podria constituir la expresion
y hortalizas ADECUADO 36 59 de una CAD elevada (21).

Los resultados obtenidos en el

rrelacion lineal positiva con un valor del Coeficiente de Pear-
son R=0,420, p<0,001.

DISCUSION

En el presente trabajo se evidencié que la totalidad de los
pacientes en la primera entrevista tenian un valor de CAPR
por encima del valor definido como normal en la metodologia
descrita. Esto coincide con diversos trabajos realizados en po-
blacion infantil, tanto en Venezuela como en otros paises (11-
14,16). Los resultados obtenidos muestran una disminucion
significativa de la CAPR después de la intervencion nutricio-
nal, coincidiendo con lo reportado por Belisario y colabora-
dores (14).

Los valores de la CAPR obtenidos en la presente investiga-
cién, superan a los reportados en estudios publicados a nivel
nacional durante los ultimos 12 afios, aunque son inferiores a
los evidenciados por Yurtdas y colaboradores en una pobla-
cion de 67 pacientes pediatricos en Turquia (16).

El aspecto mas resaltante del presente trabajo es el impacto
de la intervencion nutricional sobre la excrecion urinaria de
calcio, ya que se observo una reduccion de la misma en la to-

presente estudio muestran una corre-
lacion lineal directa entre la CAPR y la excrecion urinaria de
calcio con un elevado nivel de significancia. Esto reafirma la
importancia de insistir en las recomendaciones dietéticas que
tiendan a disminuir la carga acida de la dieta en nifios con hi-
percalciuria. Un aporte potencialmente util del presente estu-
dio es la aplicacion de una regresion lineal simple para crear
un modelo de prediccion de CAPR en funcion de relacion cal-
cio/creatinina urinaria, el cual permite sugerir que para man-
tener la relacion calcio/creatinina urinaria en valores norma-
les, la CAPR no debe ser mayor de 15 mEqg/dia. Esto podria
sugerir la conveniencia para futuras investigaciones destina-
das a establecer un valor ideal para la CAPR del nifio venezo-
lano.

La ingesta de proteinas estuvo por encima de los requeri-
mientos recomendados, coincidiendo con diversos estudios
en poblacion infantil, tanto nacionales como internacionales
(12-16,22-24). Con la intervencion nutricional, se logro dis-
minuir la ingesta de proteinas, aunque atin se mantuvieron por
encima de lo recomendado.

En cuanto a la ingesta de frutas y hortalizas, los resultados
de la primera entrevista corroboraron lo que se reporta en
multiples estudios a nivel mundial, la amplia deficiencia en la
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ingesta de frutas y hortalizas (12-16,25-29). Afortunadamen-
te, un numero significativo de pacientes aumentaron esta in-
gesta después de la intervencion nutricional.

Krupp y colaboradores alemanes, en 2014, comprobaron
que las dietas ricas en proteinas azufradas y pobres en vegeta-
les y frutas afectan negativamente al equilibrio acido-base hu-
mano. Este grupo examind a 257 nifios sanos y establecieron
la relacion de la CAPR en la dieta y una mayor presion arte-
rial, destacando la intrinseca relacion entre alteraciones meta-
bolicas y la acidosis (30). En Venezuela, Lugo y colaborado-
res (12) en el afio 2016, estudiaron la relacién la CAPR y el
equilibrio acido base en pacientes pediatricos con ERC deter-
minaron que el patron dietético de los nifios venezolanos con
ERC puede constituir un factor de riesgo para la progresion
de la enfermedad al promover acidosis metabdlica. Revisio-
nes recientes hacen referencia a las consecuencias metaboli-
cas que pueden tener las dietas con elevada carga acida tanto
en adultos como en nifios (5-7,31).

En las entrevistas realizadas durante el estudio fue intere-
sante constatar que las recomendaciones de: asegurar una
adecuada ingesta de agua, utilizar condimentos naturales,
ampliar la variedad de carbohidratos para incluir mas tu-
bérculos y enfatizar que todas las frutas eran permitidas, con-
tribuyo a que las indicaciones dietéticas pudiesen ser cumpli-
das mas facilmente y con mejor aceptacion por parte de los
pacientes. En cuanto al consumo de frutas, se ha publicado
en recientes investigaciones que su variedad puede conferir
beneficios adicionales al permitir el aumento de la ingesta de
potasio en la dieta directamente relacionada a una mayor car-
ga alcalina (32).

En la mayoria de las entrevistas se percibié que las madres
expresaban cierta preocupacion con respecto al significado de
la palabra “dieta”, al relacionarla con “alto costo” de los pro-
ductos. Por este motivo se realizé especial énfasis en reco-
mendar frutas y vegetales “de temporada”, caracterizadas por
precios usualmente mas bajos que el de las “chucherias”, re-
frescos, dulces y alimentos ultraprocesados.

Es importante recalcar que el tratamiento adecuado para la
hipercalciuria tiene particular relevancia, dado que este tras-
torno puede ser la causa de infecciones urinarias y de litiasis
renal en nifios y adolescentes, ademas de la posibilidad de es-
tar asociado con disminucion de la masa dsea y los trastornos
de crecimiento. El tratamiento inicial de la hipercalciuria
debe incluir el aumento del consumo de frutas y hortalizas por
su gran aporte de citrato y de potasio, el primero por ser el
principal inhibidor de la cristalizacion de calcio en orina y el
segundo por su efecto en disminuir la excrecion urinaria de
calcio.

CONCLUSIONES

En la presente investigacion se demostré como la CAPR
de la dieta y la relacion calcio/creatinina urinaria disminuye-
ron con la intervencién nutricional en la totalidad de los pa-
cientes estudiados, e incluso se normalizaron en la mayoria
de ellos. La CAPR de la dieta de los nifios se correlaciono po-
sitiva y significativamente con la excrecion urinaria de calcio,
ademas de la CAPR de la dieta y la excrecion urinaria de cal-
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cio se correlaciond positivamente con la ingesta de calorias y
con el consumo de proteinas.

RECOMENDACIONES

En pacientes con hipercalciuria, aun sin clinica evidente,
deben indicarse modificaciones dietéticas tendientes a dismi-
nuir la CAD: evitar el consumo excesivo de sal, no sobrepasar
los requerimientos de proteinas recomendados para la edad y,
sobre todo incrementar el consumo de frutas y hortalizas.

Se recomienda realizar estudios con un numero mayor de
pacientes a fin de validar el modelo propuesto para la predecir
la CAPR a partir de la relacion Ca/Cr del paciente, ya que esto
permitiria estimar cudl seria un valor adecuado para la CAPR
en nifios venezolanos
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RESUMEN

Introduccion: La desnutricion, se reconoce como uno de las principales consecuencias de la pobreza y desigualdad, incrementando el riesgo
de muerte, inhibiendo el desarrollo cognitivo y afectando el estado de salud. Objetivo: Identificar los principales factores de riesgos y la
morbimortalidad en pacientes con desnutricion aguda ingresados en el servicio de pediatria del Hospital Universitario “Dr. Luis Razetti de
Barcelona” y del Hospital del IVSS “Dr. Cesar Rodriguez Rodriguez” de Puerto la Cruz, Estado Anzoategui. Método: Estudio
observacional, transversal y retrospectivo. La muestra consistio en 285 pacientes (29 dias a 11 afios). El estado nutricional se clasifico segun
criterios de la OMS (Z-score). Se analizaron variables sociodemograficas, biologicas y clinicas mediante estadistica descriptiva y analitica
(chi cuadrado de Pearson y V de Cramer), con una significancia de p < 0,05 y V de cramer entre 0 — 1. Resultados: Grupo etario menor de
2 afios 67,02 %, sexo masculino 55,78%, tipo de desnutricién aguda severa edematosa 31,58%, factor de riesgo esquema inmunizacion
incompleto 19,60%, y practicas de alimentacion inadecuadas 19,05%, morbilidad mas frecuente diarrea 28,07% y la causa de mortalidad
shock hipovolémico 43,02% con una tasa de letalidad del paciente desnutrido de 30,17%. Conclusion: La desnutricion aguda sigue siendo
un grave problema de salud por lo que es urgente fortalecer las medidas de prevencion primaria para reducir la morbimortalidad y mejorar
el estado de nutricion de la poblacién infantil.
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Risk factors and morbidity and mortality in pediatric patients diagnosed with acute malnutrition. Bicentric Study

SUMMARY

Introduction: Malnutrition is recognized as one of the primary consequences of poverty and inequality, increasing the risk of mortality,
inhibiting cognitive development, and compromising overall health status. Objective: Identify the main risk factors and the morbidity and
mortality patterns in acute malnourished patients admitted to the pediatric departments of the Hospital Universitario “Dr. Luis Razetti” in
Barcelona and the Hospital del IVSS “Dr. César Rodriguez Rodriguez” in Puerto La Cruz, Anzoategui State. Method: An observational,
cross-sectional, and retrospective study was conducted. The sample consisted of 285 patients (aged 29 days to 11 years). Nutritional status
was classified according to WHO criteria (Z-score). Sociodemographic, biological, and clinical variables were analyzed using descriptive
and analytical statistics (Pearson's chi-square and Cramer's V), with a significance level of p < 0.05 and a Cramer's V value between 0 and
1. Results: The predominant age group was children under 2 years (67.02%), and 55.78% were male. Severe edematous acute malnutrition
was the most frequent type (31.58%). The main risk factors were incomplete immunization schedules (19.60%) and inadequate feeding
practices (19.05%). Diarrhea was the most frequent morbidity (28.07%), while hypovolemic shock was the leading cause of mortality
(43.02%). The case-fatality rate for malnourished patients was 30.17%. Conclusion: Acute malnutrition remains a serious health problem;
therefore, it is urgent to strengthen primary prevention measures to reduce morbidity and mortality and improve the nutritional status of the
pediatric population.

Arch Venz Puer Ped 2025, 88 (2): 90 - 95

Keywords: Risk factors, morbidity, mortality, malnutrition, children.
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Segtin la Organizacion Mundial de la Salud (OMYS)), la des-
nutricion se reconoce como uno de las principales consecuen-
cias de pobreza y desigualdad, incrementando el riesgo de
muerte, inhibiendo el desarrollo cognitivo y afectando el esta-
do de salud (1). Este déficit pasa por varias etapas, la deficien-
cia de micronutrientes, el bajo peso para la talla o para la edad
y el retraso del crecimiento; todos implicados en el deterioro
de la salud del nifio (2). La desnutricion, es consecuencia de
la inseguridad alimentaria y nutricional en el hogar y se carac-
teriza por el deterioro de la composicion corporal, asi como
por alteraciones sistémicas de las funciones organicas y psi-
cosociales (3). Segln el informe conjunto del Fondo de las
Naciones Unidas para la Infancia (UNICEF), OMS y el Ban-
co Mundial (2023), alrededor de 5.6 millones de nifios meno-
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res de cinco afios en América Latina presentaban retraso en
el crecimiento y mas de 700.000 sufrian de emaciacion (4),
ya que en estos paises existen factores de riesgo que conver-
gen en un complejo entramado de dimensiones destacando la
edad del nifio, antecedente de prematuridad, ausencia de lac-
tancia humana, edad y nivel de instruccion de la madre entre
otros, que contribuyen a mayor morbilidad e incremento de la
mortalidad (5).

Venezuela no escapa de esta realidad, sobre todo porque
las estadisticas oficiales cada vez se publican con mas retraso,
el reporte global de nutricion del afio 2020, ubica a Venezuela
como un pais fragil, asi mismo la organizacién Caritas en su
informe SAMAN del afio 2020, establece que el porcentaje de
desnutricion aguda severa en menores de cinco afios se ubica
en 4,50%, y la desnutricion aguda moderada con cifras en
17,30%, en el territorio nacional (6). En vista de lo expuesto
y el incremento de los casos de esta afeccion se propone rea-
lizar un estudio con el objetivo de identificar los principales
factores de riesgos y la morbimortalidad en pacientes con des-
nutriciéon aguda ingresados en el servicio de pediatria del
Hospital Universitario “Dr. Luis Razetti de Barcelona” y del
Hospital del IVSS “Dr. Cesar Rodriguez Rodriguez” de Puer-
to la Cruz, Estado Anzoategui.

METODO

Se realizé un estudio observacional, de corte transversal y
retrospectivo. La poblacion estuvo integrada por 387 pacien-
tes con diagnostico de desnutricion, ingresados en los servi-
cios de pediatria del Hospital Universitario “Dr. Luis Razetti”
de Barcelona, y del Hospital IVSS “Dr. Cesar Rodriguez Ro-
driguez” de Puerto la Cruz, Estado Anzoategui, en el periodo
establecido de Enero 2022 a Diciembre 2024. La muestra
quedo conformada por 285 pacientes, que cumplieron con los
siguientes criterios de inclusion: Edades comprendidas entre
29 dias y 11 aflos, que no presentaran antecedentes de cardio-
patia congénita, enfermedad oncolédgica, enfermedad renal
cronica, fibrosis quistica, HIV, alergias alimentarias y diag-
nostico de desnutricion aguda al momento del ingreso. En
cuanto a los aspectos éticos regulatorios la investigacion se
apego a la Declaracion Helsinki de 1964, bajo la tltima revi-
sion realizada el 28 de octubre de 2024 y avalado por el comi-
té de bioética de las instituciones.

La informacion se recopilé mediante la revision de las his-
torias clinicas y se registrd en un instrumento elaborado por
los investigadores donde se tomaron datos como: Edad, sexo
y medidas antropométricas (Peso, talla). El estado nutricional
se clasificd segln los criterios de la OMS mediante puntua-
ciones Z-score. Para el diagnostico, se prescindi6 de los indi-
cadores Peso/Edad y Talla/Edad por su menor sensibilidad
para detectar compromiso nutricional agudo en contextos
hospitalarios; en su lugar, se priorizo el uso de Peso/Talla en
menores de 2 aflos e IMC/Edad en el grupo de 2 a 11 afios,
garantizando asi la sensibilidad diagndstica y la continuidad
de las referencias de la OMS para los pacientes mayores de 10
afios (7). Los puntos de corte para desnutricion fueron: leve
(<-1a-2DE), moderada (< -2 a -3 DE) y severa (< -3 DE).
Los casos de desnutricion severa se diferenciaron por fenoti-
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po clinico en emaciada (marasmatica), edematosa (kwashior-
kor) o mixta, tomando en cuenta ademas criterios clinicos
como: presencia de edema bilateral, signo del pantalon, ema-
ciacion visible, facies, alteraciones de piel y anexos, asi como
alteraciones sistémicas y del comportamiento.

También se realizo la recoleccion de factores de riesgo so-
ciodemograficos como: Hacinamiento, procedencia de area
rural, disposicion de agua potable y factores biologicos del
paciente como: tipo de control de embarazo, ausencia de lac-
tancia humana, esquema de inmunizacion y practicas de ali-
mentacion inadecuadas (mala preparacion, uso de sustitutos
inadecuados). A su vez se tomaron en cuenta las principales
causas de morbilidad y mortalidad de los pacientes con diag-
néstico de desnutricion aguda.

Con la informacion obtenida del instrumento de recolec-
cion, se elabor6 una base de datos con el programa Microsoft
Excel 2020 y el programa Statistical Package for the Social
Science version 20 (SPSS). Posteriormente, para el andlisis
descriptivo se elaboraron tablas de frecuencia acumulada re-
presentada en cifras absolutas y porcentaje. El analisis esta-
distico se utilizo el estadistico Chi cuadrado de Pearson, con
un nivel de significacion estadistica de p < 0,05, y el V de cra-
mer con un valor entre 0 — 1 para establecer la asociacion de
variables y se realizo el calculo de la tasa de letalidad de los
pacientes con desnutricién aguda, con el fin de determinar la
probabilidad de fallecimiento y la respuesta al tratamiento.

RESULTADOS

Durante el periodo de estudio, ingresaron 387 pacientes
con diagnoéstico de desnutricion en los servicios de pediatria
del Hospital Universitario “Dr. Luis Razetti” (Barcelona) y
del Hospital IVSS “Dr. César Rodriguez Rodriguez” (Puer-
to La Cruz). De esta cohorte, 285 pacientes (73,64%) cum-
plieron con los criterios de seleccion; se registrd la supervi-
vencia de 199 casos (69,83%) y el fallecimiento de 86
(30,17%).

En la distribucion por grupos etarios, predominaron los ni-
flos menores de dos afios: 67,02 % (n=191) Respecto al sexo,
el masculino fue el mas frecuente, representando el 55,78%
(n=159) de la muestra (Tabla 1). Al estimar el estado nutricio-
nal mediante indicadores antropométricos y criterios clinicos
para desnutricion, el tipo de desnutricion mas frecuente fue la
aguda severa edematosa con un 31,58% (n=90), seguida de la
aguda severa emaciada con un 27,02% (n=77) (Tabla 2).

Se evaluaron los principales factores de riesgo asociados al
cuadro de desnutricion aguda. Los hallazgos méas preponde-
rantes fueron el esquema de inmunizaciéon incompleto
(19,60%), practicas de alimentacion inadecuadas (19,05%) y
el antecedente de embarazo no controlado (14,37%). Adicio-
nalmente, destacaron factores socioambientales como la pro-
cedencia de areas rurales (12,58%) y la carencia de agua po-
table (11,76%) (Tabla 3).

Se identificaron 12 causas principales de morbilidad. La
diarrea fue la complicacion mas frecuente, presente en el
28,07% (n=80) de los casos, con una mayor incidencia en pa-
cientes con desnutricion aguda moderada (9,82%; p =0,03; V
de Cramer = 0,277). La parasitosis intestinal ocupo el segun-
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Tabla 1. Distribucién segun grupo etario y sexo de los pacientes con diagnéstico de desnutricion aguda

Grupo etario Masculino % Femenino % N %

< de 2 afios 118 41,41 73 25,61 191 67,02
Preescolar 19 6,66 42 14,73 61 21,40
Escolar 22 7,71 1 3,86 33 11,58
Total 159 55,78 126 44,22 285 100,00

Tabla 2. Distribucién de pacientes segun el tipo
de desnutriciéon aguda

nivel mundial. A pesar de los avances en politi-
cas publicas y mejoras en las tltimas décadas,
los paises de América Latina contintian presen-

Tipo de Desnutricion aguda N % . . . .
tando altas tasas de inseguridad alimentaria y
Desnutricion aguda moderada 72 25,26 malnutricién en la infancia, especialmente en
Desnutriciéon aguda severa emaciado 77 27,02 zonas rurales, comunidades indigenas, dreas
periurbanas y contextos afectados por pobreza
Desnutricién aguda severa edematosa 90 31,58 extrema. La prevalencia de desnutricion aguda
. X infantil en Latinoamérica y el Caribe es del
Desnutricion aguda mixta 46 16,14 1,30%, la cual, aun cuando esta por debajo del
Total 285 100 promedio reportado en todo el mundo (6,70%),

Tabla 3. Factores de Riesgo de los pacientes con diagnéstico

de desnutricion aguda

afecta aproximadamente a 700.000
nifios menores de 5 afios. La region
del Caribe presenta una prevalencia
superior, con un 2,80%; seguido por

Factores de Riesgo N % .
Sudamérica, con un 1,40%. (8), cla-
Esquema de inmunizacién incompleto para la edad 285 19,60 ramente Venezuela no es la excep-
ci6n, siendo los niflos menores de 5
Practicas de alimentacién inadecuadas 277 19,05 afios la poblacién mas vulnerable
los cuales han sido reportados por
Producto de embarazo no controlado 209 14,37 organizaciones como el Instituto de
Procedencia de area rural 183 12,58 investigaciones econmicas y socia-
les de la Universidad Catolica An-
Ausencia de agua potable 171 1,76 drés Bello en la Encuesta de
Condiciones de Vida del Venezo-
Hacinamiento 166 11,42 lano (ENCOVI) encontrando que la
. i desnutricion aguda estuvo en 5%
Ausencia lactancia humana 163 11,22 entre noviembre del 2019 y enero
Total 100,00 del 2020 (9) y la Fundacion Ben-

goa, en ¢l Proyecto de Emergencia

do lugar con un 13,33% (n=38), afectando principalmente al
grupo de desnutricion aguda moderada (4,56%; p = 0,04; V
de Cramer = 0,132) (Tabla 4).

En cuanto a la mortalidad (n=86), la causa principal fue el
shock hipovolémico con un 43,02% (p = 0,00; V de Cramer=
0,437), con mayor frecuencia en la desnutricion aguda severa
edematosa (24,42%). El shock séptico fue la segunda causa
de deceso con un 33,72%, incidiendo mayormente en pacien-
tes con desnutricion aguda severa edematosa (16,28%; p =
0,02; V de Cramer= 0,344) (Tabla 5). Finalmente, se determi-
né una tasa de letalidad del 30,17% y una recuperacion de los
pacientes estimada en 69,83% (Tabla 5).

DISCUSION

La desnutricion infantil constituye uno de los desafios
mas persistentes y multifactoriales para el sistema de salud a
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Social y otros espacios comunita-
rios, en 2017, encontrd que el déficit de peso fue mas alto en
nifios entre 7 y 13 afios, 7% a 13%, y entre 3% y 6% en los
menores de 5 afios (10).

Los hallazgos de la presente investigacion permitieron
identificar que el grupo etario mas vulnerable fue el de meno-
res de dos afios, con un predominio del sexo masculino. Estos
resultados guardan estrecha relacion con lo reportado por
Pefia (8), donde el 55,23% de los casos correspondi6 al mas-
culino, y por Garcia Cerquera (11), quien observé una preva-
lencia de desnutricion aguda en este género (59,30%) y en
menores de 12 meses (28,86%). No obstante, estos datos
contrastan con la casuistica de Candela (2), quien reportd un
predominio del femenino (52,4%) y de escolares de 5 a 10
afios (43,8%). Diversas variaciones en la distribucion etaria
se observan también en los estudios de Fernandez (12) y Ri-
viera (13); el primero identifico al lactante mayor como el
grupo mas frecuente (41,67%), mientras que el segundo re-
portd una mediana de edad de 12 meses con predominio fe-
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Tabla 4. Relacién entre morbilidad y tipo de desnutricién aguda

Tipos de Desnutricion aguda

Aquda Aguda Aguda Aguda Vv

Morbilidad Mogerada % Severa % Severa % Severa % N % p Cramer
emaciada edematosa mixta

Diarrea 28 9,82 12 421 18 632 22 772 80 2807 003 0277
aguda
Parasitosis
intestinal 13 4,56 12 4,21 11 3,86 2 0,70 38 13,33 0,04 0,132
Neumonia 12 4,21 6 21 1 3,86 0 0,00 29 10,18 0,01 0,181
Sepsis 0 0,00 12 4,21 10 3,51 7 2,46 29 10,18 0,01 0,205
Infeccion 8 2,81 7 2,46 9 316 1 035 25 877 0410 0,105
urinaria
Candidiasis 2 0,70 7 2,46 8 2,81 6 2,1 23 8,07 0,31 0,123
Anemia
severa 2 0,70 8 2,81 8 2,81 2 0,70 20 7,02 0,19 0,127
Infeccion
de SNC 0 0,00 3 1,05 5 1,75 4 1,40 12 4,21 0,20 0,143
Asma 2 0,70 6 2,11 2 0,70 0 0,00 10 3,51 0,57 0,145
Infecciones
de piel 5 1,75 0 0,00 2 0,70 2 0,70 9 316 0,13 0,146
Paludismo 0 0,00 2 0,70 3 1,05 0 0,00 5 1,75 0,14 0,114
Dengue 0 0,00 2 0,70 3 1,05 0 0,00 5 1,75 0,39 0,114

72 25,26 77 27,02 90 31,58 46 16,14 285 100

Valor de p < 0,05 V cramer 0— 1. N = 285.

Tabla 5. Relaciéon de mortalidad de acuerdo al tipo de desnutricion aguda

Tipos de Desnutricién aguda

) Aguda Aguda Aguda Aguda

Mortalidad moderada % Severa % Severa % Severa % N % p
emaciada edematosa mixta
Shock
hipovolémico 3 3,49 8 9,30 21 24,42 5 5,81 37 43,02 0,00
Shock 4 4,65 3 3,49 14 16,28 8 930 29 3372 0,02
séptico ) ) ) ) ) )
Infeccion
del SNC 0 0,00 7 8,14 5 5,81 0 0,00 12 13,95 0,01
SDRA 0 0,00 3 3,49 2 2,33 1 1,16 6 6,98 0,34
Neumonias
complicadas 0 0,00 0 0,00 2 2,33 0 0,00 2 2,33 0,11
7 8,14 21 24,42 44 51,16 14 16,28 86 100

Valor de p < 0,05 V cramer: 0- 1 N =86 Tasa de Letalidad 30, 17 %
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menino (55,40%), similar a lo hallado por Bruno (14) (56,5%
de sexo femenino).

En cuanto a la caracterizacion clinica, en este estudio pre-
domino la desnutricion aguda severa edematosa. Este hallaz-
go difiere de lo expuesto por Garcia Cerquera (11), donde la
forma clinica mas frecuente fue el tipo agudo severo emacia-
do (56,64%). Por su parte, Duno (15) y Urrego (16) reporta-
ron una mayor prevalencia de desnutricion aguda moderada
(69% y 67,37%, respectivamente). Asimismo, Ekmeiro-Sal-
vador (17) sefial6 que el 25,1% de los menores de un afio cur-
saba con desnutricion aguda con emaciacion.

Se identificaron como principales factores de riesgo el es-
quema de inmunizacién incompleto, practicas de alimenta-
cién inadecuadas y el antecedente de control prenatal inade-
cuado. Adicionalmente, se observo una alta incidencia de
condiciones socioambientales desfavorables, tales como haci-
namiento, procedencia rural, falta de acceso a agua potable y
la ausencia de lactancia humana.

Estos factores coinciden con lo reportado en la literatura
internacional. Sato (18) hallé que el 43,10% de los pacientes
desnutridos tenian inmunizaciones incompletas. Fernandez
(12) reporto que el 67 % de la muestra presentaba alimenta-
cién inadecuada y 51, 6 % solo recibid lactancia humana has-
ta los 3 meses. De manera similar, Garcia Cerquera (11) y
Bruno (14) confirmaron la relevancia del entorno rural y la
alimentacion inadecuada como determinantes criticos.

La desnutricion compromete la respuesta inmunologica,
incrementando la susceptibilidad a procesos infecciosos. En
esta serie, las patologias gastrointestinales (diarrea y parasito-
sis) fueron las complicaciones mas frecuentes. Esta tendencia
es corroborada por Barahona (19) (65,90% de morbilidad in-
fecciosa) y Zambrano (20), quien reportd una alta incidencia
de diarrea (70,6%) y parasitosis (66,6%). Otros autores, como
Lopez (21) y Kumar (22), resaltaron ademas la importancia
de las infecciones respiratorias agudas y la neumonia dentro
del cuadro clinico del paciente desnutrido.

Finalmente, la severidad de estas condiciones se refleja en
las tasas de mortalidad. En el presente estudio, se registré un
numero significativo de decesos secundarios a shock hipovo-
1émico y séptico, con una tasa de letalidad elevada. Estos da-
tos divergen de los hallados por Abate (23), quien report6 una
letalidad menor (2,10%), aunque coincide en sefialar a la en-
fermedad diarreica como la causa principal. Deossa (24) su-
braya que Venezuela es uno de los paises con mayor inciden-
cia de muertes por desnutricién en menores de cuatro afios,
siendo la causa infecciosa el denominador comun.

Por lo que se puede concluir que la desnutriciéon aguda en
la muestra estudiada afecto principalmente a los nifios meno-
res de dos afios del sexo masculino, con un predominio critico
de la variante aguda severa edematosa. La elevada mortalidad
registrada se vincul6 directamente a complicaciones infec-
ciosas como la diarrea y el consecuente shock hipovolémico
o séptico. Los hallazgos confirman que el estado nutricional
esta condicionado por factores prevenibles, tales como la au-
sencia de lactancia humana, esquemas de vacunacion incom-
pletos y deficiencias en el saneamiento ambiental. En conse-
cuencia, La desnutricion aguda, sigue siendo un grave proble-
ma de salud por lo que es urgente fortalecer las medidas de
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prevencion primaria para reducir la morbimortalidad y mejo-
rar el estado de nutricion de la poblacion infantil.
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RESUMEN

Introduccién. El perfil del neurdlogo pediatra en Venezuela representa el ideal del profesional que ejercerd en este pais, dando respuesta a
las necesidades propias de los pacientes y sus familiares, asi como al sistema de salud nacional. Actualmente la educacion medica nos
plantea la necesidad de disefiar curriculos dirigidgs al desarrollo de la competencia profesional, lo que implica un cambio de paradigma: los
conocimientos dejan de ser la finalidad del curriculum y ahora son un medio para el desarrollo de capacidades (habilidades/destrezas),
valores y actitudes, que son sus nuevos fines. Objetivo: Construir el perfil del neurdlogo pediatra en Venezuela, mediante un estudio
cuantitativo, constructivista, con aplicacion del método Delphi para la elaboracion del consenso realizando las fases correspondientes de
revision de la literatura, redaccion de propuestas, rondas itinerantes de consulta a expertos y adecuacion del modelo segun la interaccion con
participantes. Metodos: Se consultaron 24 expertos miembros de la secciéon de Neurologia Pediatrica de la Sociedad Venezolana de
Neurologia y profesores de Postgrados de Neurologia Pediatrica. Resultados: Aprobacion de 100% de las competencias de segundo nivel en
la segunda ronda itinerante. En relacion a las habilidades practicas se obtuvo aprobacion en 100% de las propuestas. La fiabilidad del
instrumento mediante el Alpha Cronbach fue de 0,92. Conclusion: Aplicando el perfil de competencias formaremos neuropediatras que den
respuestas €ticas, inclusivas, con sentido de responsabilidad humana y social, capacidad de autoevaluacion y cumplimiento de normativas
internacionales adaptadas a la realidad local y ajustadas al medio de trabajo, que representa el ideal.

Arch Venz Puer Ped 2025; 88 (2): 96 - 106
Palabras clave: Neuropediatria, Competencia, Educacion, Método Delphi.

Profile of the pediatric neurologist in Venezuela. Delphi studio

SUMMARY

Introduction: The profile of the pediatric neurologist in Venezuela represents the ideal of the professional who will practice in this country,
responding to the specific needs of patients and their families, as well as the national healthcare system. Currently, medical education
requires us to design curricula aimed at developing professional competence, which implies a paradigm shift: knowledge is no longer the
purpose of the curriculum and is now a mean for developing capabilities (skills/abilities), values and attitudes, which are its new goals.
Objective: To construct the profile of the pediatric neurologist in Venezuela through a quantitative, constructivist study, applying the Delphi
method to develop consensus, carrying out the corresponding phases of literature review, presentation of proposals, itinerant rounds of
expert consultation, and adapting the model based on interaction with participants. Methods: Twenty-four expert members of the Pediatric
Neurology Section of the Venezuelan Society of Neurology and professors of the Pediatric Neurology Graduate Program were consulted.
Results: 100% of the second-level competencies were approved in the second itinerant round. Regarding practical skills, 100% of the
proposals were approved. The instrument's reliability using the Cronbach's Alpha test was 0.92. Conclusion: By applying the competency
profile, we will train neuropediatricians who provide ethical and inclusive responses, with a sense of human and social responsibility, self-
assessment abilities, and compliance with international regulations adapted to the local reality and tailored to the work environment, which
represents the ideal.

Arch Venz Puer Ped 2025; 88 (2): 96 - 106

Keywords:Neuropediatrics, Competence Profile, Education, Delphi Method

INTRODUCCION educacion medica nos plantea la necesidad de disenar cu-
rriculos dirigidos al desarrollo de la competencia profesional,
lo que implica un cambio de paradigma: los conocimientos
dejan de ser la finalidad del curriculum y ahora son un medio
para el desarrollo de capacidades (habilidades/destrezas), va-
lores y actitudes, que son sus nuevos fines. Este cambio pre-
senta retos para el diseno curricular, demandando el uso de

El pertfil del neurdlogo pediatra en Venezuela representa el
ideal del profesional que ejercera en nuestro pais, dando res-
puesta a las necesidades propias de los pacientes y sus fami-
liares, asi como al sistema de salud nacional. Actualmente la

1. Neurologo Pediatra Hospital Universitario de Caracas. modelos pedagogicos que incorporen los avances en las cien-
evaperezsal@gmail.com =~ ) N cias cognitivas y que han enriquecido en los ultimos afios a la
2. Neur6logo Pediatra Hospital Miguel Pérez Carrefio. e % .7
http://mirelbysdcsdd3068@gmail.com. edugacmn m;dlca, como la Educacion Basada en la Compe-
3. Neurdlogo Pediatra . Centro Médico Docente La Trinidad. tencia Profesional. (1)
http://dracapazl @gmail.com El proposito de la educacion médica contemporanea y el
4. Neurologo Pediatra Hospital Miguel Pérez Carrefio. reto de las facultades de medicina en el siglo XXI es desarro-
Jaimeshugo@gmail.com llar en sus alumnos la competencia profesional, definida
Autor corresponsal: como un constructo que integra ciertas capacidades (repre-
Eva Maria Perez Salazar / evaperzsal@gmail.com sentadas por habilidades/destrezas) y valores (representados
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por actitudes) que requieren conocimientos especificos, de tal
manera que permite al profesional desempefiar sus labores de
acuerdo con los patrones de actuacion vigentes para su profe-
sion en determinado momento (“Estandar”). Los conocimien-
tos que son fungibles a corto plazo, dejan de ser la finalidad
del proceso para desarrollar las capacidades y actitudes como
metas o fines del proceso educativo, y representan las herra-
mientas cognitivas y afectivas que integran la competencia
profesional. (2,3)

En el afio 2009, la Union Europea redacta el programa de
entrenamiento para Neurologia pediatrica, (European Paedia-
tric Neurology Training Programme) incluyendo el proyecto
por competencias, el cual constituyo la base para la definicion
del curriculum por competencias en Espaiia, Reino Unido y
Unioén Europea (4-10). Desde septiembre 2019, La Unién Eu-
ropea basa las competencias formativas en el European Pae-
diatric Neurology Training Programme, Concept Version (7).
En 2013, la Junta Americana de Psiquiatria y Neurologia,
(American Board of Psychiatry and Neurology) realiza el pri-
mer esbozo del curriculo por competencia para la formacion
de Neurdlogos infantiles, logrando la version final en diciem-
bre 2024 (10). La mayoria de los programas estructurados por
competencias de la Union Europea estan basados principal-
mente en el Syllabus de la la European Paediatric Neurology
Society (EPNS). Este mismo syllabus recomienda a las socie-
dades nacionales de aquellos paises sin programas oficiales
de formacion, que lo elaboren basandose en el propio sylla-
bus (5-8). Se han traducido directamente los aspectos genera-
les y se han adecuado a nuestro pais y a nuestra sociedad, los
aspectos concretos. Adecionalmente, se ha tenido en cuenta el
programa de formacion syllabus de Neurologia pediatrica de
la Royal College of Paediatrics and Child Health (RCPH) del
Reino Unido, basado en competencias actualizado en 2018 y
posteriormente en 2023 (5,6)

La descripcion del perfil de competencia profesional del
neurdlogo pediatra ha sido desarrollado en la Unién Europea,
Espaiia, Reino Unido, Estados Unidos (5-13). Sin embargo,
en Latinoamérica, solamente la Universidad Pontificia de
Chile maneja elementos similares a las competencias curricu-
lares dentro de las metas y objetivos generales del programa,
sin ser establecido como competencias profesionales (14). En
Venezuela, en el afio 2007, la Universidad de Carabobo plan-
teo la necesidad de la implementacion de un cambio en el mo-
delo curricular de la educacion de pregrado y postgrado por
uno de competencia profesional que preparara al egresado
para el desarrollo cientifico y su integracion a la sociedad (3).
Posteriormente, la Sociedad Venezolana de Medicina Interna
propuso el Perfil de Competencia del Médico Internista lo
cual sirvid de base para el desarrollo del Curriculo Basado en
Competencia para el Postgrado de Medicina Interna de la
Universidad Central de Venezuela (1,2), y en 2022 se desarro-
lla el perfil de competencias del cirujano General en el marco
de la transformacion curricular de la Universidad Central de
Venezuela (3).

El perfil de competencia profesional es el conjunto de fun-
ciones y tareas que deben ser realizadas por el médico, defi-
nidas por las sociedades correspondientes, que deben ser
cumplidas por el profesional permitiéndo un ejercicio en dife-

rentes ambientes, acorde a sus necesidades y en relacion al
modelo sanitario de cada pais. Se considera una herramienta
para el incremento de las condiciones de eficiencia, pertinen-
cia y calidad de la educacion para que el individuo en un fu-
turo también mejore su economia (15). Patifio y col. definen
el perfil de competencia profesional como “un listado o panel
de habilidades/destrezas y actitudes consideradas como esen-
ciales para el ejercicio de la profesion” (2).

El objetivo del presente estudio fue establecer el perfil de
competencia profesional del neur6logo pediatra en Venezuela
que sirva de referente para el desarrollo de planes de estudio
con el proposito de lograr la formacion de neurdlogos pedia-
tras con las competencia necesaria para el 6ptimo desempefio
de su profesion integrando conocimientos con las habilidades
practicas y las actitudes propias del neurdlogo pediatra en
Venezuela.

Se utilizé el método Delphi, como alternativa a la medici-
na basada en la evidencia, considerando que es un método es-
tructurado de consenso desarrollado por un panel de expertos
que permite la construccion en conjunto de conceptos no me-
dibles de forma cuantitativa. Este método permite una consul-
ta sistematica, transparente, con una guia para la conduccion
y reporte de sus resultados (CREDES), que permite la partici-
pacion de expertos, la validacion de las alternativas, evitar
sesgo en la participacion de los encuestados, la inclusion de
individuos desde regiones remotas y el anonimato (15,16). La
aplicacion del método Delphi es aceptada en el desarrollo de
indicadores de salud y creacion de guias o protocolos de tra-
tamiento sobre todo cuando la evidencia es limitada, insufi-
ciente o controversial, permitiendo la construccion del pro-
yecto en conjunto entre el investigador y los participantes
(3,17). Los especialistas son seleccionados por los investiga-
dores y reciben feedback después de cada ronda en forma de
representacion estadistica de la respuesta grupal. La finalidad
de las rondas multiples es reducir el rango de respuestas y lo-
grar consenso en criterios pre determinados (17).

La relevancia del trabajo radica en la construccion del per-
fil de competencias del neurdlogo pediatra en Venezuela, pu-
diendo ser un referente para la construccion de planes de estu-
dio que permitan generar especialistas dptimos para el rol que
representaran y servird de modelo para adaptaciones locales.

METODOS

En la primera fase, se realizo la revision de la literatura
de los perfiles de competencia de médicos internistas, ciru-
janos generales y neurdlogos pediatras publicados en Pub-
Med, Scielo y Google Scholar. Posteriormente se realizo la
traduccion, la interpretacion de los mismos y la adaptacion
a la realidad nacional con la participacion del grupo de in-
vestigadores.

Se seleccionaron los participantes de un grupo de repre-
sentantes de la Seccidon de Neurologia Pediatrica de la Socie-
dad Venezolana de Neurologia y de un grupo de profesores de
diferentes postgrados de neurologia pediatrica del pais.

Para ser incluidos en el grupo de evaluacién, los partici-
pantes debian firmar el consentimiento informado de forma
libre y consciente, tener antecedentes o experiencia en el
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proceso de formacion del neurdlogo pediatra, o con el ejerci-
cio médico de la especialidad, estar dispuesto a revisar su jui-
cio inicial en el desarrollo del estudio y estar interesado en el
tema. Se respeto la autonomia de los profesores de postgrado
y especialistas de neurologia pediatrica, permitiéndoles parti-
cipar de forma voluntaria y con criterio personal. Todos fue-
ron tratados de igual manera y con los mismos derechos al
intervenir. Se consulto la posicion del participante ante el per-
fil de competencias y las habilidades practicas propuestas.

Se aplicaron cuestionarios de Google Form® para la reco-
leccion de la informacion. El registro de la opinion del parti-
cipante se realizdo mediante la aplicacion de escala de Likert
de 5 puntos, que contenia polos positivos y negativos con una
opcidn neutra central

Se defini6 el criterio del consenso categorizando las res-
puestas como “positiva” cuando se manifestaba estar “total-
mente de acuerdo” o “de acuerdo”. Se interpreté como res-
puesta “negativa” el tener una “posicion neutra o indiferen-
te”, “en desacuerdo” o “totalmente en desacuerdo”. Todas las
respuestas de los participantes fueron incluidas en la redac-
cion de las rondas sucesivas.

Se planificaron 2 rondas con una duracion de 14 dias cada
una para las respuestas del entrevistado y un periodo de refor-
mulacion y construccion de la nueva ronda de 30 dias.

Inicialmente se envidé un mensaje de correo electronico o
una llamada de teléfono para la invitacion a participar en el
estudio, en la cual se explicd al participante la voluntariedad
del mismo. Una vez aceptada la invitacion, se envio un docu-
mento en PDF explicando la primera ronda itinerante, simul-
taneamente con el primer formulario

Para la segunda ronda de evaluacion se envié el formulario
de registro de la segunda ronda, previa explicacion por correo
electronico o mensaje de su contenido.

El analisis entre las rondas de evaluacion se realizd me-
diante la evaluacion estadistica de respuestas “positivas” y las
sugerencias planteadas por los participantes. En la segunda
ronda, dos participantes respondieron el google form dos ve-
ces, con iguales respuestas, por lo que se eliminaron. Se in-
cluyeron las sugerencias luego de un analisis conjunto del
equipo investigador en la ronda sucesiva. Se calcul6 la con-
sistencia interna del instrumento a través del método estadis-
tico de confiabilidad Alpha Cronbach.

RESULTADOS

La fase de revision de la literatura y redaccion del proyecto
se realizo de octubre 2024 a enero 2025. Se utilizaron como
documentos de apoyo, la propuesta del Perfil de Competencia
del Cirujano desarrollado por la Dra. Silvia Pifiango y el perfil
de competencias del médico internista en Venezuela desarro-
llado por el Dr. Mario Patifio (1-3), complementando compe-
tencias y habilidades practicas (HP) con el proyecto propues-
to por la Union Europea y el Reino Unido (5,7-9). Estas pro-
puestas fueron integradas y. adaptadas a la realidad e idiosin-
crasia locales.

El panel de expertos estuvo constituido por 24 participan-
tes de 25 convocados (tasa de respuesta de 96%), 53,8 % con
edades entre los 40 y 70 afios y 76,9% del sexo femenino. La
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representacion del Distrito Capital fue de 30,8 % de los en-
cuestados. En la Tabla 1 se describen las caracteristicas de-
mograficas del segundo grupo de participacion.

El modelo propuesto en el presente estudio estuvo orga-
nizado en 6 competencias generales (CG), subdivididas en
141competencias de nivel IIT (CN-III), y 40 elementos con-
formados por semiologia, patologias y métodos diagnosti-
cos incluidas como HP, las cuales fueron redactadas por el
grupo investigador después de la revision de la literatura
(Tablas 2, 3 y 4).

Tabla 1. Caracteristicas socio-demograficas de los
expertos consultados en la segunda ronda

Caracteristicas

Sociodemograficas de Numero

los participantes

SEXO

MASCULINO 6 23
FEMENINO 18 76,9
Edad (afios)

20-29 0 0
30-39 4 16,6
40-49 6 25
50-59 5 20,8
60-69 6 25
+de 70 3 12,5
Estado donde reside

Distrito Capital 7 29,1
Miranda 6 25
Bolivar 3 12,5
Aragua 2 8,3
Dependencias Federales 1 41
Carabobo 1 41
Nueva Esparta 1 41
Sucre 1 4.1
Trujillo 1 41
Zulia 1 41

Primera ronda:

Se obtuvo consenso en 100 % de las competencias evalua-
das y en 95,8% en relacion con las HP. Los cambios deriva-
dos de las sugerencias fueron resumidos, adaptados e inclui-
dos para la siguiente propuesta. Las CN-III propuestas en la
segunda ronda fueron 145 y las HP fueron 40.

El instrumento obtuvo un indice Alfa Cronbach de 0,92
para 69 elementos evaluados.

Segunda ronda:

La propuesta para la segunda fue enviada por correo elec-
tronico como documento PDF contentivo de la informacion de
la segunda ronda en conjunto con el formulario Google Form




Perfil del neurologo pediatra en Venezuela. Estudio Delphi

-~

Revision de la literatura y redaccion de la
propuasta con 141 CN-

DISCUSION

El objetivo del presente traba-

jo fue crear el perfil de compe-
tencias del neurdlogo pediatra

Seleccién de 25 participantes, distribucian
dal matenal de participacion

sobre el ideal del profesional que
ejercera tal funcion en el sistema
de salud nacional, respondiendo

a las necesidades de los pacien-
tes y sus familiares. Esto implica

Primera ronda

Participantes 24, 1 no respondia, CN-1I
aprobadas 141. HP 40.

un cambio de paradigma dandole
mayor importancia a las habili-
dades, destrezas y actitudes, mas

alla del conocimiento sobre el
cual se integran y se construyen.
Este cambio de vision en la edu-

Segunda ronda

Evaluacian de resultado, confiabilidad del
instrumento, redaccion v envio de la segunda

cacion ha sido incorporado a es-
cala internacional, y el presente

T~

trabajo seria pionero en el area
de neurologia pediatrica en Lati-
noamérica. Su fundamento se ha

Farticipantes 26, 2 respondieron por
duplicado, CHN-1Il aprobadas 145
HP aprobadas 40

basado en la revision de perfiles
de competencias en neurologia

pediatrica existentes en Europa 'y
los de medicina interna y cirugia
general en Venezuela, que son

Evaluacion del resultado,
redaccidn del perfil definitivo.

los unicos existentes hasta la ac-
tualidad en el pais.
El método Delphi utilizado

Figura 1. Proceso Delphi: fase preparatoria, rondas realizadas,
pasos intermedios de procesamiento y andlisis de datos v pasos finales.
CG: Competencias generales. CN lll: Competencia Nivel lll. HP: Habilidades practicas

Tabla 2: Perfil de Competencia del Neurélogo Pediatra en Venezuela.

AREAS DE LA COMPETENCIA PROFESIONAL

A Pericia y juicio clinico

para la elaboracion del perfil per-
mitio6 la realizacion de una inves-
tigacion cuantitativa de forma sis-
tematica, construyendo el pro-
ducto final en conjunto con los participan-
tes. Se considera que la aplicacion de la guia
de reporte de estudios Delphi en la cons-
truccion del informe final permite disminuir
la intervencion de los investigadores en el

B  Relacion medico /paciente efectiva

resultado de la investigacion (3,18).
Se logro la aprobacion de la totalidad de

las competencias propuestas en ambas ron-
das. Este hecho pone en evidencia la pree-

xistencia teorica de idoneidad de estas ca-
racteristicas para el desarrollo integral del

C Liderazgo, desarrollo personal e interpersonal
D  Organizacion, planificacion y gestion de servicio
E  Docencia y tutoria

especialista, sin confrontaciéon con creen-
cias o estructuras previas del pensamiento.

F  Investigacion y desarrollo clinico, efectividad y estandares de calidad

En ambas rondas, la totalidad de los encues-
tados coincidi6 en aprobar el perfil de com-

En relacion a las CN-III se logré consenso en el 100% de
los items evaluados en relacion al Perfil de Competencia
General. Se aprobo el 100% de las HP. (Figura 1).

Analisis estadistico

En ambas rondas, el 100% de los encuestados coincidie-
ron en aprobar el perfil de competencias mencionado y las
habilidades practicas. Ninguno de los planteamientos fue
rechazado.

petencias mencionado y las habilidades

practicas. Ninguno de los planteamientos fue rechazado.
Conclusiones. El perfil de competencia profesional del
neur6logo pediatra en Venezuela desarrollado representa el
ideal de la especialidad y debe ser incorporado en los progra-
mas de estudios de postgrado con la finalidad de formar al
individuo que representara esta funcion. El nivel de consis-
tencia de las respuestas obtenidas permite inferir la homoge-
neidad actual en los principios éticos y profesionales, los cua-
les, aunque no hayan sido totalmente desarrollados, son
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Tabla 3: Perfil de Competencia del Neurélogo Pediatra en Venezuela

A. Y JUICIO CLINICO

Pericia Clinica Basica

Identificar la informacidn relevante, fiable y apropiada para los problemas del paciente durante la entrevista

1 médica. Destreza
Observar en forma acuciosa y describir todos los aspectos relevantes que surjan del encuentro con los padres

2 ¢ Destreza
del paciente.

3  Examinar al paciente sistematicamente y en funcion de la edad. Destreza

4 Buscar y reconocer los signos clinicos pertinentes. Destreza

5  Evaluar el patrén de desarrollo de acuerdo al proceso evolutivo correspondiente. Destreza

6 Integrar los hallazgos del interrogatorio y examen fisico para generar hipdtesis diagnosticas pertinentes. Destreza

7  Seleccionar las pruebas apropiadas para la investigacion diagnéstica de una manera Util, ética y costo/efectiva. Destreza
Interpretar los hallazgos de la historia clinica y resultados de las pruebas de laboratorio, estudios de imagen

8 LN e ? - - oS L g - > Destreza
y fisiolégicos, en el contexto clinico del paciente y de la mejor evidencia cientifica disponible.

9 Ejecutar los procedimeintos practicos definidos como esenciales para la atencion del paciente con problemas Destreza
meédicos agudos y/o cronicos.

10 Presentar la informacion clinica obtenida durante el encuentro con el paciente ante sus padres, miembros del Destreza
equipo de salud y reuniones académicas y/o asistenciales en forma ordenada y precisa.
Razonamiento Clinico
Evaluar las evidencias y plantear los problemas del paciente usando un pensamiento inductuvo/deductivo de la

1 situacion clinica, particularmente en aquellos casos que involucren alteracione neuroldgicas con presentacion Destreza
comun y no comun.

2 Tomar decisiones sobre los procesos diagnosticos, terapeuticos y educacionales, fundamentada en la Destreza
informacion obtenida de los padres, sus preferencias, evidencia cientifica y juicio clinico.

3 Jerarquizar la prioridad relativa de los problemas del paciente. Destreza
Gestidn de experto

1 Evaluar las bases neurobioldgicas, psicoldgicas, sociales, etapa de neurodesarrollo y elementos conductuales Destreza
que influyan en la etiologia y patogenia de los problemas médicos segun edad y sexo.

2 Reconocer, evaluar y analizar las alteraciones neuroldgicas en funcién del grupo etéreo y la condicién aguda o Destreza
crénica, con presentacion tipica y atipica, de manera priorizada y sistematizada.

3 Elaborar planes de atencion (diagndsticos, terapéuticos y educacionales) centrados en el paciente y orientados Destreza
a resolver sus problemas, asi como la promocion de la salud y la prevencion de la enfermedad.
Aplicar los conocimientos establecidos y los avances de la ciencia biomédica, clinica, cognitiva, genética, social

4 . g gye h . Destreza
y conductual pertinentes a la neurologia pediatrica en el cuidado del paciente.
Ofrecer y argumentar las mejores opciones de tratamiento al paciente con enfermedades agudas y/o cronicas,

5  genéticas, trastornos del neurodesarrollo, malformaciones del sistema nervioso, alteraciones neurometabolicas, Destreza
neurodegenerativas, vascular, neuroinflamatoriatéxicas y traumaticas.
Atender al paciente de manera integral, considerando los factores bioldgicos, psicoldgicos, familiares y sociales,

6  como garantia de la calidad de vida, en los aspectos preventivos, curativos, pronéstico y programas de apoyo Destreza
multidisciplinario.

7  Coordinar la toma de decisiones en situaciones criticas y/o complejas. Destreza

8 Priorizar y determinar el momento y condiciones apropiadas para solicitar interconsulta a otro especialista, y Destreza
decidir el traslado del paciente a una unidad de cuidados especiales.

9 Considerar todas las opciones terapéuticas y de manejo disponibles, incluyendo terapias innovadoras o Destreza
recientes, relevantes a la neurologia pediatrica.
Describir y utilizar la investigacion genética en el diagndstico de los problemas neurolégicos,

10 h > Destreza
incluyendo interprestacion los resultados de las pruebas.

11 Interpretar los hallazgos en los estudios de neuroimagen y los estudios electrofisioldgicos. Destreza
Demostrar efectividad como consultante al realizar una evaluacion del paciente bien documentada, con

12 recomendaciones orales y escritas pertinentes, en respuesta a los requerimeintos del otro profesional de Destreza

salud.




Gestion de experto (cont)

Identificar las condiciones médicas en las que la familia del paciente puede asumir adecuadamente la

13 responsabilidad del cuidado. Destreza

14 Educar sobre el impacto familiar que implica un paciente con necesidades especiales, incluyendo aquellos con Destreza
diversidad funcional o limitaciones severas.
Coordinar el equipo multidisciplinario necesario para el manejo de los nifios y adolescentes con trastornos

15 P Destreza
neurologicos.

16 Identificar y manejar los riesgos inherentes al manejo de nifios o adolescentes con problemas neuroldgicos Destreza
complejos, incluyendo aquellos relacionados al paciente, familia y sociedad.

17  Educar en el uso de medicacion responsable. Destreza

18 Disposicion para la atencién inmediata de los problemas agudos. Destreza

19 Valorar la importancia e identificacion de elementos tempranos que sugieran maltrato infantil o Sindrome Destreza
de Munchaussen.

20 Aplicar oportunamente los protocolos necesarios en Maltrato Infantil. Destreza

B. RELACION MEDICO PACIENTE EFECTIVA

Comunicacién Efectiva

Obtener y proporcionar informacion util, relevante y comprensible en el encuentro con el paciente y la familia,

1 como oyente activo y por medio del interrogatorio, las explicaciones pertinenetes, el lenguaje verbal, no verbaly  Destreza
escrito.

2 Promover la confianza y cooperacion para ayudar al paciente y su familia a confrontar emociones y angustia. Destreza
Construir y sostener a largo plazo una relacion médico-paciente terapéutica, éticamente legitima, caracterizada

3 ; > A . = Destreza
por la empatia y una ambiente de entendimeinto, verdad y confidencialidad.
Desarrollar una alianza terapéutica con el paciente, familia o cuidadores basada en honestidad, confianza y

4 Destreza
apertura.

5 Promover la atencion integral de la salud de familiares y cuidadores de nifios con enfermedades neurolégicas Destreza
cronicas, incapacitantes o terminales.

6 Educar y preparar a los padres y al paciente para las maniobras del examen fisico y procedimientos invasivos Destreza
con la finalidad de minimizar las molestias y la angustia que puedan generar.
Educar y motivar a la familia, paciente y cuidadores para coparticipar de los planes diagnésticos, terapéuticos,

7  educacionales y la toma de decision por consenso, que garanticen el cumplimiento y favorezcan la solucion de Destreza
los problemas.

8 Considerar los puntos de vista y conocimientos de los padres y familiares al evaluar el conjunto de problemas y Actitud
ofrecer reforzamientos positivos.

9  Resolver las situaciones especiales, como transmitir las malas noticias a los padres. Destreza

10 Identificar la capacidad de decisidn de los padres para emitir el consentimeinto informado Destreza

11 Dirigir una reunién con los padres o familiares para recibir y canalizar las quejas y reclamos. Destreza

12 Comunicar oportuna y efectivamente a los padres y familiares todo lo relativo al diagndstico, tratameinto, Destreza
evolucién y pronéstico.

13  Elaborar los informe y registros médicos (Historia Clinica) en forma clara, concisa y precisa. Destreza

14 Atender las necesidades del paciente y los padres, demostrando disposicion para escuchar activamente y Actitud
facilitando la expresion de sentimientos, expectativas y valores espirituales que influencian su estado de salud.

15  Apreciar la importancia de la participacién y preparacion de los padres y familiares en la toma de decisiones. Actitud
Profesionalismo

1 Ofrecer un servicio médico de calidad con dignidad, respeto y compasion. Actitud

2 Mostrar sentido personal de altruismo actuando en consonancia con los mejores intereses del paciente, Actitud
anteponiéndolos a los propios intereses.
Mantener la responsabilidad ante el paciente, sus padres, la sociedad y la profesién, asumiendo las

3  consecuencias de sus propias acciones, con un balance entre el papel personal y profesional, cumpliendo todos Actitud

los acuerdos tanto explicitos como implicitos.




Profesionalismo (cont.)

Mostrar un compromiso permanente con estandares de excelencia, actualizando continuamente
4 el conocimeinto de la especialidad y reconociendo la diferencia entre el conocimeinto basado en evidencias de Actitud
alta calidad y el conociemitno anecdético.

Mostrar un compromiso sostenido de servicio, aceptando las molestias requeridas para satisfacer las

5  hecesidades del paciente, defendiendo el mejor cuidado posible para cada enfermo, ejerciendo papeles activos Actitud
en las instancias profesionales, ofreciendo sus capacidades y experiencia para promover el bienestar individual
y colectivo.

6 Mostrar honestidad e integridad a través de su conducta, reconociendo y evitando los conflictos de intereses, Actitud

rehusando cualquier ganacia personal que perjudique al mejor interés del paciente.

7 Comportamiento de alta consideracion y respeto por los colegas miembros del equipo de salud, pacientes y sus Actitud
familias, ante la diversidad de cultura, raza, edad, sexo o diversidad funcional.

Humanitarismo

1 Crear y mantener una relacion médico/paciente que aumente al maximo la probabilidad de mejores resultados Actitud
para el paciente y los padres y la mayor satisfacion personal para el médico.
Apreciar la importancia de los problemas fisicos, psicologicos y sociales en la calidad de vida de pacientes y .

2 familiares. Actitud

Atender a los pacientes terminales, con disposicién para identificar e interpretar las directrices avanzadas en el
3  cuidado al final de la vida, proporcionando consuelo, incluyendo alivio del dolor, la ansiedad del paciente y Actitud
padres y el duelo de la familia.

4 Reconocer y atender apropiadamente al llamado “paciente dificil o padres dificiles” incluyendo su diversidad

funcional, desérdenes de personalidad y patrones de conducta problematicos. Destreza

5 Reflexionar sobre sus propias reacciones personales ante situaciones dificiles; usar estas reacciones para Actitud
generar las hipotesis explicativas y entender las potenciales barreras de comunicacién.

Apreciar la diversidad y multuculturalidad, respetando el pensamiento ético y religioso (modelo de creencias
6  sobre salud) en cada paciente, para trabajar constructivamente de una manera centrada en el enfermo y Actitud
particularmente con personas de grupos culturales diferentes.

7 Resolver con solvencia las conductas impropias de los pacientes, familiares y el entorno. EJ. Agresion,

violencia, racismo, acoso sexual. Destreza
Estimular en los padres del paciente una conducta proactiva y de liderazgo en procura de la salud de su :
8 : Actitud
comunidad.
9 Valorar la importancia de la prevencion primaria y secundaria en funcién de la epidemiologia de las enfermedades Actitud
y los factores de riesgo.
10 Identificar los tipos de relacion médico/paciente, factores que promueven esta relacion, su propio estilo de Destreza
relacionarse, sus preferencias y limitaciones como médico.
Principios éticos y legales.
Cumplir con los principios éticos y/o legales en relacion con la provision o suspension del cuidado médico; el
respeto de la dignidad del paciente; su derecho de privacidad y confidencialidad; derecho al mejor cuidado
. ? Al h ' ; Destreza
posible, a la autonomia y al consentimeinto informado; derecho a rechazar tratameinto o tomar parte de
actividades de docencia, investigacion o practicas comerciales.
2 Analizar y aplicar la legislacién y cédigo deontoldgico vigentes relativos al ejercicio de la medicina y del sistema Destreza
de salud para guiar su propia practica clinica.
3 Reconocer y denunciar conductas no profesionales en la practica clinica, en el marco de las regulaciones Destreza
institucionales, locales y nacionales.
4 Evaluar los aspectos éticos de la practica clinica y de investigacion e identificar los valores y conflictos ocultos. Destreza
5 Promover en el paciente el respeto a los principios éticos de la practica médica. Actitud

C. LIDERAZGO Y DESARROLLO PERSONAL E INTERPERSONAL

Realizacion Personal

1 Elaborar un juicio independiente y con confianza en si mismo como clinico. Destreza
2 Tomar decisiones propias para la consecucion de las metas. Actitud
3 Mostrar una alto estandar académico y personal con deseos de mejora permanente. Actitud

Mantener la efectividad en el trabajo bajo presion, afrontando sus propias emociones e identificando los factores

de estrés. Destreza

5 Aceptary actuar ante la critica constructiva. Actitud




Realizacion Personal (cont.)

6 Evaluar su desempefio y el de sus pares conforme a los criterios establecidos. Destreza
7 Disposicion para la autoevaluacién y aprender de sus errores y expreriencias aceptando las criticas. Actitud
Practicar y mantener un estilo de vida saludable para un 6ptimo estado de salud fisica y mental como profesional .

b Actitud
sanitario.
9 Reconocer cuando la salud personal tiene prioridad sobre el trabajo. Destreza

Realizacion interpersonal

1 Consolidar buenas relaciones individuales y grupales. Destreza
2 Liderar con el ejemplo. Destreza
3 Disposicion para ponerse en el lugar de otro e interpretar correctamente sus preocupaciones y sentimientos. Actitud
Anticipar el efecto probable de sus palabras o acciones en el interlocutor o el grupo, en funcién de lograr el efecto
Destreza
deseado.
5 Programar sus acciones o intervenciones para aumentar al maximo su efectividad. Destreza
Trabajo en Equipo.
1 Trabajar en forma respetuosa y coordinada con otros especialistas médicos y quirtrgicos, médicos generales, Actitud
estudiantes de medicina, para proporcionar una atencion 6ptima y oportuna centrada en el paciente.
Trabajar efectivamente con otros profesionales de la salud como miembro o lider de un equipo multidisciplinario, Destreza
contribuyendo con su propia pericia a la tarea del equipo.
Identificar la funcioén, pericia y limitaciones de cada uno de los miembros de su equipo de salud multidisciplinario
3 requerido para alcanzar las metas 6ptimas en el cuidado de un paciente, proyecto de investigacion, tarea Destreza
educacional o responsabilidad administrativa.
4 COrientar a otros a trabajar efectivamente a través de la planificacion y delegacion del trabajo. Destreza
5 Entrenar y supervisar a otros miembros del equipo de salud, proporcionando una retroalimentacion clara y Destreza

oportuna acerca de su actuacion.

D. ORGANIZACION, PLANIFICACION Y GESTION DE SERVICIO

Mejorar la Gestion de los Servicios Médicos

Orientar y realizar de forma efectiva las actividades administrativas pertinentes del servicio médico (hospitalario y

1 ambulatorio): elaborar referencias, informes, certificados de defuncion, reporte, resumenes, cartas, etc. Destreza
2 Evaluar el servicio prestado con una metodologia sistematica para implementar las mejoras en la atencién del D
; estreza
paciente.
3 Participar efectivamente en los comités de trabajo sobre planificacion y organizacion del servicio. Destreza
4 Coordinar y facilitar el trabajo del personal secretarial, administrativo y apoyo. Destreza
Promover el desarrollo de estrategias y sugerencias ante las autoridades respectivas, sobre las necesidades y Destreza
mejoras en la gestién del servicio.
Practica Basada en el Sistema de Salud
1 Analizar los factores que influyen en las tendencias de morbilidad y mortalidad en la poblacion. Destreza
2 Comprender la estructura del Sistema Nacional de Salud y el papel activo del neurdlogo pediatra en los tres Destreza
niveles de atencion sanitaria.
3 Identificar los problemas de salud emergentes y remerentes que afectan a la poblacion y que requieren atencion Destreza
en politicas publicas de salud.
Solicitar y usar racionalmente los recursos del sistema de salud para proporcionar un cuidado éptimo al paciente Destreza
individual considerando las necesidades sociales.
Apreciar como el cuidado de un paciente individual afecta a otros profesionales, la organizacion del sistema de Destreza
salud y a la sociedad, y como estos elementos afectan su propia practica.
6 Analizar cémo los tipos de practica médica y sistemas dispensadores de salud difieren entre si, incluyendo los Destreza
métodos de conrol y de asignacion de los recursos, para ofrecer servicio costo/efectivo.
7 Defender la 6ptima calidad en el cuidado sanitario y orientar a los apcientes en la complejidad del sistema de Actitud

salud.




Practica Basada en el Sistema de Salud (cont)

8 Valorar la importancia de trabajar con gerentes sanitarios, planificadores y proveedores para evaluar, coordinar y

promover mejoras en la calidad del sistema de salud. Actitud

9 Promover la calidad en el cuidado sanitario para el beneficio individual, colectivo y del sistema de salud. Actitud

E. DOCENCIAY TUTORIA

Ejercer el rol de modelo

1 Representar un ejemplo de buena practica y ser respetado como profesional de la neurologia pediatrica Destreza

2 Fomentar los elementos personales para mejorar la autoestima Actitud

Tabla 4: Habilidades practicas

Habilidades clinicas: obtencion y redaccion de la anamnesis por problemas. Aptitudes observacionales y habilidades
A exploradoras del desarrollo normal y la semiologia clinica neuroldgica. Identificacién de sindromes, diagnéstico
fisiopatoldgico, localizacién anatéomica, diagndstico de variantes normales.

B Examen neurolégico en nifio desde la etapa neonatal y adolescentes, incluyendo exploracién del desarrollo psicomotor.

Observacion sistematica de rasgos morfolégicos anémalos, alteraciones cutaneas y otros datos del examen pediatrico
general que pudiesen constituir fenotipos particulares de trastornos neuroldgicos.

(@)

Observacion clinica y analisis del desarrollo normal, lenguaje, juego, exploracion motora y movimientos
anormales, incluido estudio de la marcha.

@)

E Valoracion del nifio con enfermedad critica neurolégica: status epileptico, ECV, encefalopatia aguda, TCE.

Coordinar y supervisar el diagnostico de enfermedades neurolégicas complejas incluyendo pruebas complementarias
y su interpretacion.

-n

G Diferenciar entre situaciones urgentes y no urgentes dentro de la patologia neuroldgica y adecuar el seguimiento de las
pruebas complementarias a cada situacion.

H Realizar procedimientos diagnésticos incluyendo puncién lumbar.

Manejo de tests diagnésticos:

Neurofisiologia: Indicacién, fundamentos técnicos e interpretacion del EEG standard de vigilia y suefio en las distintas
edades del desarrollo

-

I.2.  Monitoreo video EEG de epilepsias del nifio.

I.3. Polisomnografias

I.4. Potenciales evocados auditivos, visuales y somatosensoriales.

I.5. Electromiografia

16 Neuroimagen: Describir las las anormalidades mas frecuentes en los trastornos neurolégicos en los nifios incluyendo
) estudios de neuroimagen (RM, TAC), neuroimagen con efecto angiografico, estudios funcionales (CTPET, SPECT)

Bioquimica e inmunologia: indicaciones y técnicas de recoleccion de muestras e interpretacion en el contexto clinico,
I.7. incluyendo aminoacidos, acidos organicos, LCR (bandas oligoclonales, neurotransmisores,
anticuerpos antineuronales).

18 Genética: indicaciones y solicitud de cariotipo con técnica de bandas, FISH, micro array, array CGH, secuenciacion
) de exoma y genoma. Indicacion y obtencion de muestras y significacion de los estudios moleculares.

Conocer la epidemiologia de las enfermedades relacionadas a edad, causas genéticas, socioculturales, el impacto de la
misma en la familia, opciones terapeduticas y pronostico:

[

J.1. Neurologia neonatal

J.2. Epilepsia

J.3. Enfermedades genéticas/neurodegenerativas y neurometabdlicas.

J.4. Cefaleas y sindromes dolorosos

J.5. Retraso psicomotor, retardo global del desarrollo, trastornos de lenguaje.
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Aqui va el titulo del articulo

Tabla 4: Habilidades practicas (cont,)

J.6.

Trastornos del neurodesarrollo: discapacidad intelectual, trastorno del espectro autista, trastorno deficitario de atencion

con hiperactividad, dificultades de aprendizaje.

J.7.

Alteraciones conductuales y trastornos psiquiatricos.

J.8.

Enfermedades congénitas

J.9.

Encefalitis autoinmune y trastornos autoinmunes.

J.10

Alteraciones en el desarrollo cerebral

KD

Encefalopatia estatica, trastornos neuromotores

J.12

Encefalopatia tdxica

J.13

Infecciones

J14

Desordenes neuromusculares

J.15

Enfermedades sistémicas con manifestaciones neurolégicas

J.16

Trastornos del movimeinto.

JA7

Trastornos desmielinizantes y anormalidades de sustancia blanca.

J.18

Neuro oncologia

J.19

Desordenes vasculares

J.20

Traumatismos, maltrato infantil y cuidado critico, incluyendo protocolos de muerte cerebral a las distintas edades.

J.21

Trastornos del suefio

J.22

Trastornos de médula espinal y pares craneales.

reconocidos como caracteristicas fundamentales de actua-
cion, lo cual facilita el camino de su implementacion.

El Perfil del Competencia del Neurdlogo Pediatra en Vene-

zuela fue aprobado por la Sociedad Venezolana de Neurolo-

gia en 07 de abril de 2025.
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CASOS CLINICOS

DISPLASIA CLEIDOCRANEAL:
UN RETO DIAGNOSTICO DESDE EL NACIMIENTO

Elvira Alejandra Lopez C. (1)1, Isabel Fernandez G. (2)1 1, Recibido:  30/09/2025
Yolanda Sanchez (3){ ', Aliria Carpio R. (4) Aceptado:  15/11/2025
RESUMEN

La displasia cleidocraneal es un trastorno esquelético congénito infrecuente, de herencia autosémica dominante, asociado a mutaciones en
el gen RUNX2, esencial para la diferenciacion osteoblastica. Se caracteriza por hipoplasia o ausencia de claviculas, fontanelas amplias y
anomalias de la osificacion intramembranosa. Se presenta el caso de una recién nacida con dificultad respiratoria neonatal y hallazgos al
examen fisico de hipoplasia de huesos craneales y claviculas. Ante la sospecha clinica frente a los hallazgos fenotipicos y radiologicos, se
realizd secuenciacion del exoma completo que confirmo una variante patogénica en RUNX2.

El diagnoéstico precoz en el periodo neonatal es crucial para implementar un plan interdisciplinario que incluye proteccion craneal y
seguimiento ortopédico, odontoldgico y audioldgico. La confirmacion molecular no solo respalda el manejo clinico, sino que es pilar para
el asesoramiento genético familiar, optimizando la calidad de vida mediante una intervencion integral y preventiva.

Arch Venz Puer Ped 2025; 88 (1): 107 - 110

Palabras clave: Displasia cleidocraneal; RUNX2; secuenciacion, exoma, claviculas hipoplasicas; osteodisplasia.

Cleidocranial dysplasia: A diagnostic challenge from birth

SUMMARY

Cleidocranial dysplasia (CCD) is a rare autosomal dominant skeletal disorder caused by pathogenic variants in RUNX2, a master regulator
of osteoblast differentiation. CCD manifests with hypoplastic or absent clavicles, wide fontanelles, and defects of intramembranous
ossification. We report a newborn female with neonatal respiratory distress and physical findings of hypoplastic cranial bones and clavicles.
Given the clinical suspicion, whole-exome sequencing (WES) identified a pathogenic RUNX2 variant, confirming the diagnosis. Early
neonatal identification enables multidisciplinary management (including cranial protection, orthopedic and dental follow-up, and audiologic
surveillance) and provides a foundation for family genetic counseling. Molecular confirmation informs clinical decisions and improves
anticipatory care, with significant implications for long-term outcomes and quality of life for affected individuals.

Arch Venz Puer Ped 2025; 88 (1): 107 - 110

Keywords: Cleidocranial dysplasia; RUNX2; exome sequencing; hypoplastic clavicles; osteodysplasia.

INTRODUCCION aplasia clavicular, que confiere hipermovilidad escapular pa-
toldgica hacia la linea media, cierre tardio fontanelas, suturas

La displasia cleidocraneal (DCC) es un trastorno esquelé- ~ craneales abiertas y multiples anomalias dentales (1,2).
tico congénito, de herencia autosomica dominante, caracteri- Desde’ la perspectiva molecular, la DCC es una enferme-
zado por una alteracion en la osificacion intramembranosa y dad genética, consecuencia de una haploinsuficiencia en el

endocondral. Clinicamente, se identifica por la hipoplasia o gen RUNX2 (.21(122'12)’ ?1 cual .coq’iﬁca un fa?tor de trans-
cripcion esencial para la diferenciacion de las células mesen-

quimales en osteoblastos. La correlacion genotipo-fenotipo
determina que la naturaleza y ubicacion de la variante patogé-
nica influye directamente en la severidad del compromiso es-
quelético (3). Recientemente, el espectro etiologico se ha ex-
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2. Pediatra genetista. Centro Médico Docente La Trinidad. Caracas. Telf.: pandido tras la identificacion de variantes de pérdida de fun-
0414-2362123 (ORCID 0000-0003-4268-2639) (Correo: cion en el gen CBFB, que actia como cofactor del complejo
isabelgenetica@gmail.com) RUNX (4). La prevalencia estimada es de 1 a 9 casos por cada
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gracion sinérgica entre la sospecha clinica, la evaluacion ra-
diolégica exhaustiva y la confirmacion a través de estudios
genéticos (1,2).. El abordaje terapéutico exige un manejo
multidisciplinario e interdisciplinario precoz. La intervencion
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otorrinolaringdlogos y nutrélogos es determinante para op-
timizar el prondstico funcional del paciente (5).

CASO CLINICO

Se trata de recién nacida producto de madre de 30 afios
de edad, IIG IC, BRh+. Embarazo simple, controlado, de
37.3 semanas por fecha de tltima regla. Niega diabetes e
hipertension arterial. Complicado con infeccion vaginal tra-
tada con 6vulos de isoconazol en el primer trimestre. Poli-
hidramnios e infeccion respiratoria superior en el tercer tri-
mestre. Obtenida mediante cesarea segmentaria con aneste-
sia peridural, por ruptura prematura de membrabas de 5 ho-
ras de evolucién, posicion podalica, circular unica de cor-
don reductible, liquido amnidtico claro con grumos. Respi-
r6 y lloré espontaneamente al nacer con APGAR de 7 y 8
puntos al ler y Sto minuto. A los 5 minutos de vida presenta
distrés respiratorio moderado dado por: retraccion intercos-
tal, subcostal, aleteo nasal y quejido audible sin estetosco-
pio. (Silverman-Andersen 4 puntos). A las 4 horas de vida
requiri6 ventilacion mecanica invasiva y administracion de

surfactante pulmonar 200 mg/kg, mas antibioticoterapia Figura 1. Radiografia de torax que evidencia hipoplasia
por via endovenosa (Ampicilina/Cefotaxime a dosis menin- del nicleo de osificacion en ambas claviculas,
geas) a través de acceso venoso umbilical hallazgo compatible con displasia cleidocraneal

b .

Antecedentes familiares: un hermano por linea pa-
terna con hipotiroidismo congénito. Resto de familia-
res aparentemente sanos.

Examen fisico de ingreso: Antropometria: PAN:
2670 gr (P5-10) TAN: 48 cm (P10-25) CC: 32,5 cm
(P 3-10) CT: 28,5 cm CA: 29 cm.

Signos Vitales: FC: 153 Ipm FR: 54 rpm PA:85/65
mmHg (PAS Percentil >95 y PAD Percentiles 50-90)
Sat 02:95 % aire ambiente. T: 36,2 °C

GENERAL: recién nacida en regulares condicio-
nes generales, estable, palidez acentuada de piel y
mucosas. CABEZA: Normocéfalo, fontanela ante-
rior amplia, de aproximadamente 8§ x 12 cm, que se
comunica con fontanela posterior, asi mismo, amplia
por diastasis de la sutura sagital. OJOS: sin opacida-
des. ORL: paladar indemne, pabellones auriculares

bi?n implantados. CUELLO: m(')vil, sin lesiones. Figura 2. TAC de craneo con reconstruccion tridimensional de
TORAX: simétrico, Silverman 4 puntos, dado por re- craneo que evidencia marcada ausencia de osificacion de los
traccion intercostal, subcostal, aleteo nasal y quejido huesos craneales, aumento de la amplitud de las suturas y
audible sin estetoscopio, ruidos respiratorios presen- fontanelas, asi comao falta de fusion de la sutura metépica

tes en ambos hemitorax, no
se auscultan agregados.
CARDIOVASCULAR: rui-

dos cardiacos ritmicos y re- @ RESULTADO POSITIVO
gulares, sin soplos. Pulsos
periféricos presentes. AB- Se ha detectado una variante patogénica en el gen RUNX2 en heterocigosis.

DOMEN: globoso, ruidos
hidroaéreos audibles, sin vis-
ceromegalias. GENITALES
EXTERNOS: femeninos, de NM 0010246630.4:

configuracion normal. EX- RUNX2 ¢.568C>T p-(Arg190Trp)
TREMIDADES: simétricas,
moviles, sin lesiones. NEU-

ROLOGICO: apertura ocu-

Variante Cigosidad Clasificacion Patologia

Displasia

Heterocigosis | Patogénica Cleidocraneal

Figura 3. Resultado del estudio genético
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Tabla 1. Diagnéstico diferencial de patologias caracterizadas por fontanelas amplias.

Patologia

Hallazgos clinicos distintivos

Hallazgos radiolégicos

Displasia cleidocraneal . .
braquicefalia.

Hipermovilidad de hombros,

Aplasia/hipoplasia clavicular,
huesos wormianos.

Hipotiroidismo congénito estrefiimiento.

Ictericia prolongada, macroglosia,

Retraso en la edad 6sea
(epifisis femorales).

Osteogénesis imperfecta

Escleras azules,
fragilidad 6sea, fracturas.

Huesos largos incurvados,
fracturas intrauterinas.

Picnodisostosis

Talla baja, osteosclerosis,
fragilidad 6sea.

Aumento de la densidad ésea
(huesos de marmol).

Sindrome de Apert

Craneosinostosis, sindactilia compleja.

Fusién prematura de suturas
(contrario a DCC).

lar esponténea, reflejos del recién nacido presentes.

Se realiza ultrasonido cerebral y abdominal con resultados
normales. La radiografia de torax mostro hipoplasia del nii-
cleo de osificacion de ambas claviculas y huesos de la pelvis
(figura 1).

Se extubo satisfactoriamente y se inici6 ventilacion no in-
vasiva en modo presion controlada con mascarilla nasal. A
partir del cuarto dia de hospitalizacion se mantiene en aire
ambiente y se omite antibioticoterapia por descartarse proce-
so infeccioso (ILK-6: 85,1 pg/ml, cultivos negativos). Adi-
cionalmente, los resultados de TSH neonatal (7,009 uUl/ml)
se encontraban normales. En interconsulta con neuropediatria
se describe: pabellon auricular bien implantado, puente nasal
amplio, distancias cantales internas 2,5 cms, hipertelorismo,
mandibula pequeiia, labio superior delgado, surco nasolabial
plano, inclinacion, hacia arriba del angulo externo de los ojos,
y nariz antevertida. TAC de craneo: escasa osificacion de los
huesos del craneo, con importante aumento del espacio entre
los mismos, con una fontanela anterior y posterior sumamen-
te amplias. (figura 2)

En vista del fenotipo descrito, hipoplasia de claviculas y
reporte de desarrollo incompleto de los huesos del craneo se
plantea el diagnostico de displasia cleidocraneal a descartar.
Es evaluada por genetista, quien solicita EXOMA TRIO (es-
tudio de exoma completo de paciente y ambos padres) resul-
tando: variante patogénica en el gen RUNX2 en heterocigosis
que podria tener relacion con la patologia autosomica domi-
nante de novo. (figura 3).

Posterior al diagnéstico se realiza asesoramiento genético
a los padres.

DISCUSION

La deteccion neonatal de DCC representa un desafio diag-
nostico, ya que sus manifestaciones clasicas suelen hacerse
mas evidentes durante la infancia tardia con la erupcion den-
taria anémala. Sin embargo, el presente caso subraya la im-
portancia del fenotipado clinico precoz; coincidiendo con re-

portes recientes de diagndstico neonatal, como los presenta-
dos por Zhao y col. y Thaweesapphithak y col (2,3). La triada
de fontanelas amplias, didstasis de suturas y alteraciones de
claviculas permite una sospecha orientada desde las primeras
horas de vida (1-3)..

La confirmacion de una variante patogénica en heterocigo-
sis en el gen RUNX2 (Runt-related transcription factor 2) ex-
plica la etiopatogenia del cuadro clinico. Este gen, ubicado en
el locus 21g22.12, es el regulador de la diferenciacion osteo-
blastica. La haploinsuficiencia de RUNX2 interrumpe la cas-
cada de sefalizacion necesaria para la osificacion intramem-
branosa, lo que produce un cierre fallido de las suturas cra-
neales e hipoplasia o ausencia de claviculas, y huesos de la
pelvis, como lo reportado en el caso. El estudio genético es
imprescindible para diagnéstico definitivo y asesoramiento
familiar. La mayoria de los casos se explican por variantes
patogénicas en RUNX2. Aun asi, hasta el 30 % de los casos,
no presenta mutaciones en este gen, por lo que debe ampliarse
el estudio a genes como CBFB, donde se han descrito varian-
tes con fenotipo similar (3,4).

No existe predileccion por sexo o etnia; se hereda con pa-
tron autosomico dominante de alta penetrancia y expresivi-
dad variable. En mutaciones de novo, los antecedentes fami-
liares pueden no orientar el diagndstico. Aunque no existe
evidencia cientifica que vincule los imidazoles con mutacio-
nes de linea germinal en RUNX2, es relevante descartar que
en este caso clinico se reportd uso materno de isoconazol t6-
pico durante el primer trimestre.

El examen fisico al nacer puede revelar signos sugestivos.
La capacidad para aproximar los hombros en la linea media,
atribuible a hipoplasia o ausencia clavicular, es un hallazgo
caracteristico (1). La presencia de fontanelas amplias y sutu-
ras ensanchadas debe despertar la sospecha de un defecto en
la osificacion cranea (1).

Un aspecto critico en la evolucion de este caso clinico fue
el distrés respiratorio inicial que requiri6 surfactante pulmo-
nar y ventilacién mecanica. Aunque el Apgar no sugeria de-
presion neonatal severa, la hipoplasia clavicular y la osifica-
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cioén incompleta de la caja toracica pueden condicionar una
distensibilidad toracica anémala. La falta de soporte en el cin-
turén escapular compromete la generacion de la presion ne-
gativa intratoracica necesaria para la expansion alveolar opti-
ma, lo que podria mimetizar o exacerbar un cuadro de dificul-
tad respiratoria transitoria, justificando intervenciones de so-
porte ventilatorio en fases iniciales, lal como lo amerit6 la pa-
ciente.

Las radiografias simples de térax y craneo constituyen el
primer paso en el diagndstico por imagenes, evidenciando
claviculas parcialmente formadas o ausentes y suturas am-
pliadas (1). Si se dispone de recursos, la tomografia computa-
rizada 3D permite evaluar con mayor detalle la boveda cra-
neal y la morfologia clavicular, lo cual es util para establecer
diagnosticos diferenciales (Tabla 1), asi como la planificacion
ortopédica (2).

Diagnosticar la DCC al nacer permite implementar protec-
cién craneal temprana en casos de fontanelas muy amplias,
seguimiento ortopédico, ortodoncico y maxilofacial por mal-
formacion dentaria como: dientes supernumerarios e impac-
tados, asi como realizar cribado de hipoacusia antes del alta
2,9).

La presencia de una mutacion de novo en esta paciente
permitié un asesoramiento genético inmediato, estableciendo
el 50% para la descendencia de la paciente por herencia auto-
somica dominante. Se recomienda el seguimiento multidisci-
plinario para la planificacion de intervenciones maxilofacia-
les, asegurando que la proteccion craneal sea prioridad debi-
do a la vulnerabilidad de la béveda 6sea en los primeros afios
de vida. El diagnostico genético preciso brinda informacion
clara sobre prondstico y opciones terapéuticas, disminuyendo
la ansiedad familiar (5). Este enfoque interdisciplinario, ini-
ciado desde el nacimiento, puede reducir complicaciones y
mejorar la adherencia terapéutica. Acompafiar a la familia
con comunicacion clara y empatica fortalece la confianza y
optimiza el cuidado integral (1,2,5).
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CASO CLINICO

HIPERPLASIA SUPRARRENAL CONGENITA: IMPORTANCIA DEL CRIBADO Y
LA EVALUACION CLINICA. A PROPOSITO DE UN CASO
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RESUMEN

La hiperplasia suprarrenal congénita (HSC) es un trastorno autosomico recesivo derivado de deficiencias enzimaticas en la sintesis de
cortisol. Su espectro clinico varia desde la forma clasica, que puede presentarse como insuficiencia suprarrenal aguda en el recién nacido,
manifestada mediante crisis de pérdida salina potencialmente fatales, hasta la forma no clésica, identificable desde la edad escolar hasta la
adultez, caracterizandose por signos de adrenarquia prematura, pubertad precoz, manifestaciones clinicas de hiperandrogenismo o
infertilidad. Se presenta el caso de lactante masculino con diagnostico tardio de HSC clasica perdedora de sal, con el objetivo de describir
las caracteristicas clinicas (vomitos, deshidratacion, hiponatremia e hiperkalemia) y subrayar la importancia de la sospecha clinica y el
diagnostico temprano para instaurar un tratamiento precoz, prevenir complicaciones graves y reducir la morbimortalidad asociada a esta
patologia.
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Palabras clave: Hiperplasia suprarrenal congénita, cribado, complicaciones, insuficiencia.

CONGENITAL ADRENAL HYPERPLASIA: IMPORTANCE OF SCREENING AND CLINICAL EVALUATION.
A CASE REPORT

SUMMARY

Congenital Adrenal Hyperplasia (CAH) is an autosomal recessive disorder resulting from enzymatic deficiencies in cortisol synthesis. Its
clinical spectrum ranges from the classic form, which can present as acute adrenal insufficiency in newborns—manifested through
potentially fatal salt-wasting crises—to the non-classic form, identifiable from school age through adulthood and characterized by signs of
premature adrenarche, precocious puberty, clinical manifestations of hyperandrogenism, or infertility. We present the case of a male infant
with a late diagnosis of classic salt-wasting CAH, aiming to describe the clinical characteristics (vomiting, dehydration, hyponatremia, and
hyperkalemia) and underscore the importance of clinical suspicion and early diagnosis to initiate prompt treatment, prevent severe
complications, and reduce the morbidity and mortality associated with this pathology.
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Keywords: congenital adrenal hyperplasia, screening, complications, failure.

INTRODUCCION , o :
mientras que la forma no clasica se presenta en aproximada-

mente 1:2.000 recién nacidos. (3,4). En Venezuela, no se dis-
pone de registros estadisticos oficiales que permitan estable-
cer la prevalencia nacional actual de esta patologia. No obs-
tante, datos no publicados del Servicio de Endocrinologia del
Hospital de Nifios "J.M. de los Rios" y del Instituto de Estu-
dios Avanzados (IDEA) estiman una incidencia de 3,9 casos
por cada 10.000 recién nacidos evaluados mediante pesquisa
neonatal; de estos, 2,7 por cada 10.000 corresponden a la va-
riante clasica perdedora de sal. (5)

La HSC presenta dos variantes clinicas principales: la cla-
sica (subdividida en perdedora de sal y virilizante simple) y
la no clésica o de expresion tardia. La forma clasica perdedo-
ra de sal se caracteriza por un déficit combinado de cortisol y
aldosterona, junto con una produccion excesiva de androge-

La hiperplasia suprarrenal congénita (HSC) es una enfer-
medad autosdmica recesiva, causada por deficiencia de enzi-
mas implicadas en la sintesis de cortisol. Mas del 95 % se de-
ben a mutaciones del gen CYP21A2 lo que resulta en una ac-
tividad enzimatica reducida de la enzima 21-o-hidroxilasa
(210H), que lleva a la produccién incrementada de androge-
nos adrenales y compromete la biosintesis de cortisol y aldos-
terona (1,2).

La incidencia mundial de HSC por déficit de 210H, en su
forma clasica oscila entre 1:14.000 y 1:18.000 nacimientos,

1. Pediatra Puericultor. Residente del servicio de Endocrinologia Infantil
del Hospital de nifios JM de los Rios.

2. Pediatra Puericultor. Jefe del servicio de Endocrinologia Infantil del nos. En el 75% de estos casos, si no se establece un diagnds-
Hospital de nifios JM de los Rios. _ o ) tico precoz, el neonato desarrolla una crisis de pérdida salina

3. Pedla.tra Puer}gultor. Adjunto Qel servicio de Endocrinologia infantil durante las tres primeras semanas de vida. Este cuadro de in-
Hospital de nifios JM de los Rios . . . . .

4. Pediatra Puericultor. Residente del servicio de Endocrinologia Infantil suficiencia suprarrenal aguda se manifiesta mediante hipoglu-
del Hospital de nifios JM de los Rios. cemia, hiponatremia, hiperpotasemia, hipovolemia y shock,
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pudiendo ser fatal sin una sospecha clinica y tratamiento
oportunos. La forma no clasica es la variante mas frecuente y
suele diagnosticarse durante la etapa escolar, la adolescencia
o la adultez, su presentacion clinica se caracteriza por signos
de adrenarquia prematura, pubertad precoz, manifestaciones
de hiperandrogenismo o infertilidad. (1,6, 7)

El tratamiento oportuno es fundamental para prevenir
complicaciones potencialmente fatales, evitar la asignacion
erronea de sexo masculino en pacientes con sexo genético fe-
menino y genitales virilizados y mitigar los efectos deletéreos
del exceso de androgenos, los cuales pueden comprometer
gravemente el potencial de crecimiento lineal. (6-8)

Desde 1977, la cuantificacion de 17-OHP forma parte del
tamizaje neonatal internacional. En el contexto nacional, su
incorporacion a los programas de pesquisa se concretd en
septiembre de 2022, optimizando la deteccion temprana de la
patologia. (8-10)

Se presenta el caso de un lactante masculino con diagnds-
tico tardio de HSC clasica perdedora de sal. Este caso cobra
especial relevancia clinica debido a que, a diferencia de las
pacientes femeninas que presentan virilizacion prenatal, en
los varones la patologia suele pasar inadvertida al nacer debi-
do a una anatomia genital externa fenotipicamente normal.
Esta ausencia de signos sugestivos iniciales incrementa signi-
ficativamente el riesgo de mortalidad por crisis adrenal, ya
que el diagnostico suele retrasarse hasta la aparicion de un
shock hipovolémico. El objetivo de este reporte es describir
las manifestaciones clinicas de la enfermedad y subrayar la
importancia de una alta sospecha en el periodo neonatal, fac-
tor critico para instaurar un tratamiento oportuno y prevenir
complicaciones fatales que comprometan la vida del paciente.

CASO CLINICO

Lactante masculino de 1 mes de edad, natural y procedente
de la localidad, cuya madre refiere inicio de enfermedad ac-
tual a las 3 semanas de vida, caracterizado por evacuaciones
liquidas en ntimero de 3 sin moco ni sangre asociadas a vomi-
tos de contenido alimentario, en nimero de 5 al dia e hipoac-
tividad, por lo cual es llevado a la emergencia pediatrica del
Hospital de Nifios "J.M. de los Rios".

Producto de primigesta de 31 afios, con antecedentes de
embarazo no controlado y exposicion prenatal a sustancias
ilicitas. Obtenido a las 39 semanas mediante parto eutdcico
simple, con parametros antropométricos al nacer dentro de la
normalidad, peso: 2840 gr (p10-p25) y talla: 50 cm (p75). En
cuanto a la alimentacion, recibio formula de inicio desde el
periodo neonatal. Presenta esquema de inmunizacion incom-
pleto para la edad y pertenece a un estrato socioecondmico
Graffar V.

Al ingreso, el lactante presentaba un peso de 2700 gr
(<p3), evidenciando una pérdida ponderal respecto al naci-
miento, talla de 51 cm (p3—p10) y un peso ideal para la talla
(PIT) de 3400 g. Condiciones clinicas criticas, con signos de
colapso circulatorio caracterizados por frecuencia taquicardia
(170 Ipm), taquipnea (40 rpm), palidez cutaneo-mucosa y lle-
nado capilar prolongado de 3 segundos. A la exploracion, se
observd mucosa oral seca y fontanelas permeables (anterior
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de 3x4 cm y posterior de 1x1 cm). En el area genital, se evi-
dencid un fenotipo masculino normal, con testiculos en bol-
sas escrotales de 1 ml y un pene de 4 cm (longitud) x 0,5 cm
(ancho). Neurologicamente, el paciente se mostraba vigil,
pero hipoactivo ante estimulos externos. Los paraclinicos de
ingreso reportaron un severo desequilibrio hidroelectrolitico
con hiponatremia e hiperkalemia, destacando ademas una
trombocitosis reactiva, hallazgo atribuido al estado de hemo-
concentracion y a la respuesta inflamatoria sistémica secun-
daria a la deshidratacion grave (Tabla 1).

El paciente ingresa a la emergencia pediatrica con los diag-
nosticos de deshidratacion moderada secundaria a sindrome
diarreico agudo, sindrome emético, intolerancia de la via oral
y trastorno hidroelectrolitico (hiponatremia severa ¢ hiperka-
lemia). Recibi6 expansion plasmatica con solucidn fisioldgica
al 0,9% (15 cc/kg/dosis) en dos oportunidades, ademas de co-
rreccion aguda de sodio y terapia antiemética, obteniendo una
mejoria clinica parcial. Posteriormente, se indicé hidratacion
parenteral con un aporte de NaCl de 3 mEq/kg/dia. A pesar del
cumplimiento riguroso del plan de rehidratacion, el lactante
persistio en condiciones criticas con un compromiso sosteni-
do del estado hidrico y hemodinamico. Ante la refractariedad
al manejo convencional y la persistencia del cuadro clinico, se
planted como diagnoéstico diferencial una probable sepsis.

Al quinto dia de hospitalizacion, la madre consigno los re-
sultados de la pesquisa neonatal realizada a las 48 horas de
vida, la cual habia sido reportada como sospechosa para HSC
con un valor de 17-OHP de 219,13 nmol/L (VR: < 70 nmo-
I/L). Se pudo constatar que el IDEA habia contactado previa-
mente a la progenitora para indicar la necesidad de una eva-
luacion urgente por endocrinologia pediatrica, consulta a la
que no acudio oportunamente. Tras el hallazgo, el paciente
fue evaluado por el servicio de endocrinologia infantil, plan-
teandose el diagnostico de HSC clasica, variante perdedora
de sal, en fase de insuficiencia suprarrenal aguda. Se solicita-
ron paraclinicos confirmatorios y se instauré de inmediato la
terapia de reemplazo hormonal con glucocorticoides, tras lo
cual el lactante mostrd una notable mejoria clinica y paracli-
nica (Tabla 1)

Actualmente, el paciente mantiene un control regular por
el Servicio de Endocrinologia, bajo un esquema terapéutico
de sustitucion con glucocorticoides y suplementos de cloruro
de sodio.

DISCUSION

En la HSC clésica, la crisis de pérdida salina suele mani-
festarse entre la segunda y tercera semana de vida, periodo
critico que justifica la implementacion de la pesquisa neona-
tal para permitir una sospecha clinica e inicio terapéutico
oportunos. El diagnodstico precoz mediante tamizaje no solo
es fundamental para reducir la morbimortalidad al prevenir
crisis potencialmente fatales, sino que también resulta crucial
para evitar la asignacion errénea de sexo en neonatos con
sexo genético femenino y genitales virilizados. Asimismo, la
intervencion temprana permite mitigar los efectos deletéreos
del exceso de androgenos suprarrenales, los cuales, de pro-
gresar, provocan una maduracion 6sea acelerada que compro




Tabla 1. Resultados de parametros de laboratorio
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este caso, pese a una pes-
quisa neonatal alterada,

Fecha 11/12/23 16/12/23 20/12/23 24/12/23 1 e R
a evaluacion especiali-
Glicemia 69 mg/dL zada se postergd por el
e —] delscogocilmiento C;{)a(;e(rll-
i ’ tal sobre la gravedad de
Cortisol A (VR:166-507) la patologia,g resultando
>22ng/ml en un ingreso tardio al
17 OH progesterona (VR hasgt,a 5,9) mes de vida con una cri-
. 0,60 ng/ml sis adrenal franca,, com-
Androstenediona (VR;' 0,40-4,2) plicacion potencialmente
— letal que pudo haberse

SOdIO 120 mEq/L 126 mEq/L 130 meq/l prevenidO. NO obstante’
Potasio 7,3 mEq/L 6,5 mEq/L 4,70 meg/! la falta de sospecha diag-
noéstica inicial por parte

Cloro 106 mEq/L 98 mEq/L 100 megq/! del equipo médico subra-
ya la necesidad de refor-
Hemoglobina (Hb) 11,3 mg/dL 8,2 zar los criterios de alerta
Hematocrito 32,6% 26,8% RN ﬁgﬂig}ﬂe
Leucocitos 8220 13,800 masculino con un cuadro
aparente de deshidrata-

Neutrdfilo 48,8% 60% cion por sindrome dia-
] - rreico, existen parame-
Linfocitos 48,2% 31% tros criticos que pueden
Plaquetas 847000/ mm? 348000/mme ~ orientar la sospecha ha-

mete gravemente el potencial de crecimiento lineal y la talla
final en ambos sexos (1,11)

La crisis de pérdida salina se caracteriza por deshidrata-
cidén severa asociada a trastornos hidroelectroliticos, dia-
rrea y vomitos. Estos signos clinicos, comunes a otras enti-
dades, pueden retrasar el diagndstico de una insuficiencia
suprarrenal secundaria a una HSC clasica. El rol de la aten-
cion pediatrica, ante un paciente con clinica de deshidrata-
cion, debe contemplar, las diferentes entidades clinicas,
como el shock hipovolémico o sepsis y en el contexto de
trastornos hidroelectroliticos asociados, tener presente la
crisis adrenal, como parte del diagnostico diferencial, ya
que su tratamiento es clave en la evolucion y pronodstico del
paciente.

La virilizacion de los genitales externos evidenciada en
recién nacidos de sexo femenino al momento del nacimien-
to es caracteristica de la HSC clasica (7). En los recién na-
cidos de sexo masculino el diagnostico basado en hallazgos
clinicos es menos sospechado (5,6,12). tal como lo ocurrido
en el caso presentado, a pesar de ser la macrogenitosomia
un signo clinico frecuente.

Algunos signos inespecificos de los recién nacidos con
HSC clasica son la falta de progreso ponderal, irritabilidad
y vomitos, entre otros, que pueden manifestarse incluso an-
tes de que se alteren los electrolitos plasmaticos (13,14),
como pudimos evidenciar en nuestro paciente cuyo peso al
ingreso era inferior al reportado al nacer.

Para que el cribado de la HSC sea eficaz, es esencial un
seguimiento riguroso y la instauracion inmediata del trata-
miento médico, una vez detectada la alteracion. (2,8) En

cia la HSC:

En la anamnesis, la
progresion de la pérdida ponderal y la presencia de vomitos
persistentes que no ceden al manejo convencional son sig-
nos cardinales de pérdida salina que deben diferenciar el
cuadro de una gastroenteritis simple.

En el examen fisico, es vital trascender la observacion de
genitales fenotipicamente normales y buscar macrogenito-
somia, en ocasiones, suele ser el tinico indicio fisico en va-
rones.

En el analisis paraclinico, la combinacion de hiponatre-
mia e hiperkalemia en un lactante con compromiso hidrico,
sin una causa renal evidente, debe considerarse una crisis
adrenal hasta que se demuestre lo contrario.

En la evolucion clinica, la persistencia de sintomas tras
la rehidratacion convencional orienta a priorizar la sospe-
cha de una insuficiencia suprarrenal aguda por encima de la
causa gastrointestinal.

Es primordial brindar educacioén a los padres, sobre la
importancia del cribado neonatal. Igualmente a los pedia-
tras para insistir en la solicitud del mismo cuando estén ante
un paciente cuyos padres se nieguen a la realizacion de la
misma. Es responsabilidad de los centros que procesan el
cribado garantizar la derivacion oportuna y el cumplimien-
to de las evaluaciones médicas a tiempo a fin de evitar com-
plicaciones (15,16). El bajo nivel educativo de los padres,
el desconocimiento tanto de los padres como del personal
de atencion primaria contribuyo, en el presente caso, al
diagnéstico tardio y a la evolucion térpida inicial del mis-
mo. El inicio temprano de la terapia adecuada es determi-
nante para evitar el compromiso asociado a la crisis adre-
nal. (17)
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CONCLUSION

El cribado neonatal para HSC se constituye como una he-
rramienta diagndstica esencial que permite identificar precoz-
mente a los recién nacidos en riesgo, especialmente en el caso
de los varones, quienes suelen ser fenotipicamente asintoma-
ticos al momento del nacimiento. En estos pacientes, la au-
sencia de ambigiiedad genital oculta la patologia subyacente,
por lo que el tamizaje es, a menudo, la unica oportunidad de
intervencion antes de que se desencadene una crisis adrenal
potencialmente letal.

La experiencia de este caso clinico destaca que el éxito de
estos programas no reside unicamente en su implementacion,
sino en el seguimiento riguroso de los resultados y en la edu-
cacion continua. Es imperativo concienciar tanto a los padres
como al personal médico sobre la vigilancia de los sintomas
iniciales; la HSC debe integrarse en el diagnostico diferencial
de condiciones agudas en el lactante para evitar diagnosticos
erroneos, reducir la morbilidad y, en ultima instancia, preve-
nir la mortalidad evitable en esta poblacion.
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RESUMEN

El sindrome de reconstitucion inflamatoria por tuberculosis (TB-IRIS) consiste en una respuesta inmunitaria exacerbada y paraddjica ante
antigenos de Mycobacterium tuberculosis, manifestada tras el inicio del tratamiento antituberculoso. Se reporta el caso de una adolescente
de 10 afios, previamente sana, con diagnostico de TB pulmonar. Tras dos semanas de tratamiento, la paciente present6 deterioro clinico
caracterizado por fiebre persistente, adenopatias supraclaviculares, ascitis, trombocitopenia severa y hemorragia digestiva. Ante la
progresion inflamatoria sistémica y la exclusion de farmacorresistencia, se sospechd TB-IRIS con compromiso extrapulmonar. La biopsia
ganglionar confirm¢ linfadenitis granulomatosa necrotizante y se instaurd terapia con metilprednisolona, a dosis baja. La evolucion fue
satisfactoria tras el uso de corticosteroides e intensificacion del esquema antifimico. Este caso resalta la infrecuencia del TB-IRIS sistémico
grave en pacientes pediatria inmunocompetente, subrayando la importancia del diagnéstico clinico-radiologico y el manejo esteroideo
oportuno para el control de la respuesta inflamatoria.
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TB-IRIS IN PEDIATRICS: UNUSUAL PRESENTATION IN IMMUNOCOMPETENT PATIENT

SUMMARY

Tuberculosis immune reconstitution inflammatory syndrome (TB-IRIS) consists of a paradoxical and exacerbated immune response to
Mycobacterium tuberculosis antigens, manifested after the initiation of anti tuberculous treatment. We reported the case of a previously
healthy 10-year-old adolescent with a diagnosis of pulmonary TB. After two weeks of treatment, the patient presented clinical deterioration
characterized by persistent fever, supraclavicular lymphadenopathy, ascites, severe thrombocytopenia, and upper gastrointestinal bleeding.
Given the systemic inflammatory progression and the exclusion of drug resistance, extrapulmonary TB-IRIS was suspected. Lymph node
biopsy confirmed necrotizing granulomatous lymphadenitis, and low-dose methylprednisolone therapy was initiated. The clinical outcome
was satisfactory following the use of corticosteroids and intensification of the anti tuberculous regimen. This case highlights the infrequency
of severe systemic TB-IRIS in immunocompetent pediatric patients, underscoring the importance of clinical-radiological diagnosis and
timely steroid management to control the inflammatory response.

Arch Venz Puer Ped 2025; 88 (2): 115 - 118

Keywords:TB-IRIS; Immune Reconstitution Inflammatory Syndrome; Immunocompetent; Corticosteroids.

INTRODUCCION

El Sindrome de Reconstitucion Inmunolédgica (IRIS, por
sus siglas en inglés) es una condicion inflamatoria paraddjica
que puede aparecer tras la recuperacion parcial del sistema
inmune en pacientes inmunosuprimidos, usualmente luego
del inicio de tratamiento antirretroviral en personas con VIH.
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Cuando esta respuesta inflamatoria exagerada ocurre en pa-
cientes con Mycobacterium tuberculosis, se denomina espe-
cificamente TB-IRIS. Este sindrome representa una compli-
cacion significativa, con implicaciones diagndsticas y tera-
péuticas desafiantes en poblacion pediatrica inmunocompe-
tente (1,2).

Desde el punto de vista epidemiologico, el TB-IRIS se pre-
senta en aproximadamente el 15 al 45 % de los pacientes VIH
positivos con tuberculosis que inician terapia antirretroviral,
especialmente en aquellos con recuentos de linfocitos CD4
menores a 50 células/mm?* (1). No obstante, se han reportado
casos en individuos no infectados por VIH, incluidos nifios
inmunocompetentes, particularmente en contextos de alta
carga bacilar, inicio temprano de tratamiento antituberculoso
o enfermedad diseminada. La incidencia exacta en poblacion
pediatrica no inmunocomprometida no esta completamente
establecida, pero se reconoce como un evento infrecuente y
subdiagnosticado. (2-4,10).

Desde el punto de vista clinico, el TB-IRIS puede presen-
tarse bajo dos formas principales: paraddjica o desenmascara-
da. En la forma paraddjica, el paciente ya ha iniciado un tra-
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tamiento antifimico efectivo y experimenta inicialmente una
mejoria clinica, pero posteriormente desarrolla un empeora-
miento inexplicable de los sintomas, sin evidencia de progre-
sion activa de la tuberculosis ni resistencia a los medicamen-
tos. En contraste, la forma desenmascarada ocurre cuando,
tras el inicio de la terapia inmunomoduladora o la recupera-
cién del sistema inmune, se produce una respuesta inflamato-
ria intensa que revela una infeccion tuberculosa previamente
no diagnosticada. Las manifestaciones clinicas son variables
e incluyen fiebre persistente, linfadenopatias dolorosas o cre-
cientes, empeoramiento de lesiones pulmonares, efusiones
pleurales, pericardicas o asciticas, afectacion del sistema ner-
vioso central, e incluso compromiso multiorganico en casos
graves (5,6).

El diagnostico de TB-IRIS es fundamentalmente clinico,
basado en la cronologia de los sintomas, la exclusion de otras
causas como falla terapéutica, resistencia farmacologica,
coinfecciones o reacciones adversas a medicamentos, y la res-
puesta a corticosteroides. No existen marcadores bioquimicos
especificos para confirmar el diagndstico, pero se han pro-
puesto criterios diagndsticos como los del International Ne-
twork for the Study of HIV-associated IRIS (INSHI) para
guiar su identificacion (2-5).

Los hallazgos de laboratorio pueden incluir elevaciéon de
reactantes de fase aguda como proteina C reactiva (PCR) y
velocidad de sedimentacion globular (VSG), ademas de evi-
dencia de compromiso organico especifico como citopenias,
hipertransaminasemia o elevacion de marcadores inflamato-
rios en liquido cefalorraquideo. Las imagenes radiologicas
pueden mostrar progresion paraddjica de infiltrados, nuevos
abscesos, linfadenopatias aumentadas o lesiones cavitadas, en
contraste con la evolucioén esperada bajo tratamiento.

CASO CLINICO

Adolescente femenina de 10 aflos, previamente sana, con
antecedente epidemiologico positivo por convivencia prolon-
gada con familiares diagnosticados con tuberculosis pulmo-
nar activa. Consulté por un cuadro clinico de aproximada-
mente 8 semanas de evolucién, caracterizado por fiebre per-
sistente no cuantificada, refractaria a tratamiento antipirético,
tos inicialmente seca que progresé a productiva con expecto-
racion mucoide, hiporexia, pérdida de peso no determinada y
astenia generalizada. Al ingreso hospitalario se evidencid
compromiso nutricional severo (desnutricion tipo marasmati-
ca: IMC/Edad menor a -3,00 Z-Score OMS), palidez mucocu-
tanea, taquicardia, taquipnea, adenopatias cervicales bilatera-
les, renitente, no dolorosas, adherido a planos profundos y
signos clinicos de consolidacion pulmonar basal derecha.

Los estudios paraclinicos iniciales revelaron anemia mi-
crocitica hipocromica severa (Hb: 6,2 g/dL, con VR: 11-12
gr/dL), leucocitosis, elevacion de la PCR (68 mg/L, VR:
hasta 1 mg/dL.) y VSG acelerada (78 mm/h, VR: hasta 25
mm/Hora). HIV 4ta generacion, no reactivo. Niveles de in-
munoglobulina IgG, A y M, dentro de limites normales para
la edad. Se solicité subpoblaciones linfocitarias, el cual no
se realiza por razones econdmicas. La baciloscopia de espu-
to fue positiva (+++), y el estudio molecular (GeneXpert
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MTB/RIF) detectdé Mycobacterium tuberculosis sin muta-
ciones de resistencia a rifampicina. La radiografia de torax
mostro infiltrado intersticial difuso con patrén micronodular
bilateral y adenopatias hiliares (Figura 1).

Inici6 tratamiento antifimico de primera linea con isoniaci-
da (2,1mg/kg/dia), rifampicina (3,2mg/kg/dia), y pirazinami-
da (6,5/kg/dia). Posterior a 17 dias del tratamiento antifimico
efectivo, la paciente presentd episodios de melena, hipoten-
sion arterial (PA 80/40 mmHg PAD p5-3 /PAS p5-4), taqui-
cardia persistente, hipovolemia clinica y deterioro progresivo
del estado general, lo que motivo la adicion de etambutol
(6,5mg/kg/dia), ante la sospecha de compromiso extrapulmo-
nar gastrointestinal por tuberculosis.

Posteriormente, se documentd un nuevo deterioro clinico
con fiebre persistente, reagudizacion de sintomas constitucio-
nales, aumento del volumen de adenopatias cervicales, disnea
leve y aumento de los parametros inflamatorios. La TAC de
torax con contraste, evidencid6 multiples adenomegalias
mediastinales con necrosis central, infiltrado alveolar bilate-
ral y nddulos pulmonares con distribucion miliar. La TAC de
abdomen con contraste mostré adenopatias mesentéricas y
retroperitoneales, asi como hepatoesplenomegalia moderada,
hallazgos compatibles con afectacion extrapulmonar disemi-
nada (Figura 2).

Ante gran cantidad de adenomegalias, se decidi6 realizar
cervicotomia con biopsia ganglionar, cuyo estudio histopato-
logico report6: Linfadenitis granulomatosa necrotizante con
células gigantes tipo Langhans, sin evidencia de malignidad,
confirmando compromiso ganglionar. Se realiz6 manejo in-
munomodulador con metilprednisolona intravenosa a dosis
de 40 mg/m? SC/dia durante 3 dias, seguido de prednisona
oral. La respuesta clinica fue favorable, con resolucion pro-
gresiva de la fiebre, disminucion de las adenomegalias, mejo-
ria del patron respiratorio y del estado general. La bacilosco-
pia de control se negativizo.

Por lo que, ante la ausencia de resistencia bacteriana, coin-
feccion, enfermedad maligna, asi como la cronologia de los
sintomas en contexto de terapia antifimica efectiva y repuesta
favorable a pulsos con corticoesteroides, tras consenso con el
equipo de Infectologia pediatrica del Hospital se establecio el
diagnostico de Sindrome de Reconstitucion Inmunolégica
asociado a tuberculosis (TB-IRIS).

La paciente egreso en condiciones clinicas estables con
diagnostico de tuberculosis pulmonar y extra pulmonar (gan-
glionar), complicada con TB-IRIS en curso favorable, con
una reevaluacion a las 2 semanas evidencidandose aumento
ponderal con un peso al egresar del19 kg (-4,37 z-score) y tras
2 semanas de tratamiento antifimico y recomendaciones nu-
tricionales, obteniéndose un peso el dia de reevaluacion de
23 kg, IMC/Edad (-2,32 z-score), evidenciandose una ganan-
cia de peso de 4 kg, pasando de delgadez severa a moderada.
Actualmente la paciente se encontrd eutrofica, en fase de
mantenimiento de la terapia antifimica.

DISCUSION

El presente caso clinico representa una presentacion infre-
cuente pero clinicamente relevante de sindrome de reconstitu-
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Figura 1. Estudio radiolégico donde se evidencia
ensanchamiento mediastinal e infiltrado reticular

P

Fuente: Archivos Medicos Hospital JM de los Rios, Caracas

Figura 2: Estudio imagenologico contrastado, donde se evidencia adenomegalias multiples

Fuente: Archivos medicos — Hospital JM de

MIOS IrACas

Diagnostico

-LINFADENITIS CRONICA GRANULOMATOSA, NECROTIZANTE Y NO NECROTIZANTE, COM
REACCION GIGANTO- CELULAR TIPO "LANGHANS".

- NO HAY EVIDENCIA DE MALIGNIDAD EN EL MATERIAL EVALUADD DISPONIBLE.

Nota: Se sugiere cormelacdn clinca, epidemicldgica y paradinica. ncluyendo cultivos y estudios serologeco
para descanar nfeccion [£ee 4 MeCobacter ias hongos, Diucelos, ularem, entre olros

Figura 3. Resultado de biopsia ganglionar
Fuente: Archivos Médicos - Hospital JM de los Rios, Caracas
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cioén inmunologica asociado a tuberculosis (TB-IRIS) en una
paciente pediatrica inmunocompetente. Esta entidad, tradi-
cionalmente asociada a adultos inmunosuprimidos (en espe-
cial con VIH/SIDA), también puede manifestarse en pobla-
cion pediatrica sin inmunodeficiencia evidente, particular-
mente en contextos de alta carga bacilar, afectacion disemina-
da y respuesta inflamatoria exagerada tras el inicio del trata-
miento antifimico. La incidencia de TB-IRIS fue reportada en
3 estudios retrospectivos entre el 9,8 % y el 15 % en nifios con
diagnostico de tuberculosis seglin el estudio Bustos y Zarate
en 2020 (3). El estado nutricional deficiente, la menor edad,
el compromiso grave inicial, el bajo recuento linfocitario y la
PPD negativa han sido asociados como factores de riesgo
para desarrollar TB-IRIS (3,7,8).

En este caso, la paciente desarrolld un cuadro inflamatorio
severo posterior al inicio del tratamiento, que incluy6 fiebre
persistente, deterioro hemodinamico (hipotension, melena, ta-
quicardia), linfadenopatias progresivas, ascitis y hepatopatia.
Estos hallazgos ocurrieron en un intervalo temporal tipico de
TB-IRIS paradéjico (entre la primera y tercera semana del ini-
cio de terapia antifimica), sin evidencia de resistencia farmaco-
l6gica, falla terapéutica ni coinfeccion activa, lo que fortalecio
la hipotesis de una reactivacion inmunitaria exacerbada. El
tiempo descrito entre la aparicion de los sintomas de SIRI y el
inicio del tratamiento antituberculoso se estimé en 42 dias (23-
53 dias), con una expectativa de resolucion clinica de 10 dias
(3-15 dias) (1,4).

La respuesta favorable a la metilprednisolona, con mejoria
del estado general, control de la fiebre, estabilizacion hemodi-
namica y regresion de linfadenopatias, apoya el diagndstico
clinico de TB-IRIS. Esta resolucion suele ser espontanea,
aunque, en algunos casos, ante el compromiso grave, se reco-
miendan ciclos de corticoides para suprimir las reacciones in-
flamatorias exageradas (metilprednisolona en dosis de 1 mg/
kg/dia) por 4-6 semanas. Ademas, la tomografia mostré com-
promiso mediastinal, abdominal y pulmonar tipicamente des-
crito en la forma extrapulmonar diseminada de tuberculosis,
mientras que la biopsia ganglionar confirm¢ linfadenitis gra-
nulomatosa necrotizante, sin hallazgos sugerentes de neopla-
sia o enfermedad autoinmune (9).

CONCLUSIONES

Este caso subraya la necesidad de incluir al TB-IRIS en el
diagnostico diferencial de pacientes con tuberculosis que pre-
sentan deterioro clinico tras una aparente respuesta inicial al
tratamiento, aun cuando no existan antecedentes de inmuno-
depresion. Su identificacion temprana permite una interven-
cién oportuna con corticosteroides y evita procedimientos in-
vasivos innecesarios o la interrupcion del tratamiento anti fi-
mico. Finalmente, aporta evidencia clinica relevante sobre
esta patologia en nifios inmunocompetentes, poblacion en la
que su incidencia puede estar subestimada por bajo indice de
sospecha.

10.
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RESUMEN

El sindrome nefrotico constituye la glomerulopatia mas frecuente en la edad pediatrica y representa una causa importante de morbilidad,
hospitalizacion recurrente y uso prolongado de inmunosupresores. Su presentacion clinica, evolucion y respuesta terapéutica son
heterogéneas, lo que exige un abordaje diagnostico y terapéutico estandarizado y basado en evidencia. Las presentes pautas nacionales
tienen como objetivo unificar criterios diagnosticos, terapéuticos y de seguimiento del sindrome nefrotico en nifios, incorporando
recomendaciones internacionales actualizadas y la experiencia clinica regional, con énfasis en su aplicabilidad en el contexto nacional. Se
abordan de manera sistematica la definicion y clasificacion del sindrome nefrético, la evaluacion clinica inicial, los estudios de laboratorio,
la indicacion de estudios genéticos y la estratificacion segun la respuesta a la terapia esteroidea. Asimismo, se describen las indicaciones de
biopsia renal, el manejo general, la prevencion y tratamiento de complicaciones infecciosas y tromboticas, y las recomendaciones de
vacunacion en pacientes inmunosuprimidos. Se detallan los esquemas terapéuticos para las distintas formas evolutivas, incluyendo
sindrome nefrético corticosensible, corticodependiente, con recaidas frecuentes y corticoresistente, asi como el uso racional de
inmunosupresores clasicos y terapias bioldgicas. Finalmente, se revisan nuevas opciones terapéuticas post-rituximab, como otros
anticuerpos anti-CD20 y agentes inmunomoduladores emergentes, destacando su rol potencial en casos seleccionados. Estas pautas estan
orientadas a optimizar resultados clinicos y homogeneizar la atencion de pacientes con sindrome nefrético.
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NATIONAL GUIDELINES OF PEDIATRIC NEPHROTIC SYNDROME 2025

SUMMARY

Nephrotic syndrome is the most common glomerular disease in childhood and represents a major cause of morbidity, recurrent
hospitalizations, and prolonged exposure to immunosuppressive therapies. Its clinical presentation, course, and therapeutic response are
highly heterogeneous, underscoring the need for standardized, evidence-based management strategies. These national guidelines aim to
unify diagnostic, therapeutic, and follow-up criteria for pediatric nephrotic syndrome, integrating updated international recommendations
with regional clinical experience, and emphasizing their applicability for the local context. This document reviews the definition and
classification of nephrotic syndrome, initial clinical evaluation, laboratory assessment, indications for genetic testing, and stratification
according to steroid response. Indications for renal biopsy, general management principles, prevention and treatment of infectious and
thrombotic complications, and vaccination recommendations in immunosuppressed patients are also addressed. Therapeutic approaches for
steroid-sensitive, steroid-dependent, frequently relapsing, and steroid-resistant nephrotic syndrome are described, including the rational use
of conventional immunosuppressive agents and biologic therapies. In addition, emerging post-rituximab treatment options, such as
alternative anti-CD20 monoclonal antibodies and immunomodulatory agents, are reviewed, highlighting their potential role in selected
pediatric patients. These guidelines intent to promote standardized care and improved outcomes in patients with nephrotic syndrome.
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1.

glomerulares mas frecuentes en la edad pediatrica y represen-
ta un motivo habitual de consulta tanto en atencion primaria
como en servicios especializados de nefrologia pediatrica. Se
caracteriza por la presencia de proteinuria masiva, definida
como una excrecion urinaria de proteinas mayor de 40 mg/
h/m? de superficie corporal o una relacion proteina/creatinina
urinaria superior a 2 mg/mg en muestra aislada, asociada a
hipoalbuminemia (albimina sérica <3 g/dl), hiperlipidemia y
edema de diversa magnitud (1-5). Desde el punto de vista
epidemiologico, el SN puede presentarse a cualquier edad
durante la infancia; sin embargo, la mayor incidencia se ob-
serva entre los 2 y 8 afios, con un pico maximo en la edad
preescolar. Se ha estimado una incidencia anual que oscila
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entre 2 'y 15 casos nuevos por cada 100.000 habitantes meno-
res de 15 afios, con una prevalencia aproximada de 15 casos
por 100.000 nifios, variando segun la region geografica y el
grupo étnico (1-5,7).

El edema es la manifestacion clinica mas evidente y sue-
le ser el motivo principal de consulta. Inicialmente puede ser
peri orbitario y de predominio matutino, y en otros casos pro-
gresa a edema moderado o generalizado, con derrames sero-
sos como ascitis, derrame pleural o pericardico. Desde el
punto de vista fisiopatologico, el edema se explica por la pér-
dida urinaria masiva de proteinas, especialmente albumina,
que conduce a una disminucion de la presion oncoética plas-
matica, activacion del sistema renina-angiotensina-aldostero-
na y retencion renal de sodio y agua. (2,8)

El SN en pediatria comprende un espectro amplio de enti-
dades clinicas, con diferencias significativas en cuanto a etio-
logia, evolucion, respuesta terapéutica y pronostico. Por ello,
resulta fundamental una evaluacion sistematica, un enfoque
diagnostico racional y la aplicacion de esquemas terapéuticos
estandarizados basados en la mejor evidencia disponible.

EVALUACION Y APROXIMACION DIAGNOSTICA:

La evaluacion inicial del nifio con sospecha de sindrome
nefrotico debe ser integral, cuidadosa y orientada tanto a con-
firmar el diagnoéstico como a identificar posibles causas sub-
yacentes, factores de riesgo y complicaciones asociadas.

La anamnesis detallada constituye un pilar fundamental
del abordaje diagndstico. Debe incluir antecedentes familia-
res de sindrome nefrético, enfermedad renal cronica u otras
nefropatias hereditarias, asi como antecedentes personales de
enfermedades atdpicas, infecciones recientes de origen viral,
bacteriano o parasitario, y antecedentes de vacunaciones re-
cientes, particularmente con vacunas a virus vivos atenuados
(3,4,7,8). Es importante indagar sobre episodios previos de
edema, infecciones recurrentes, uso de medicamentos poten-
cialmente nefrotdxicos y sintomas sistémicos como fiebre
prolongada, artralgias, erupcion cutdnea y otras manifesta-
ciones que pudieran sugerir una causa secundaria.

El examen fisico debe ser exhaustivo e incluir la evalua-
cion del estado general, medicion precisa de la presion arte-
rial, control del peso corporal y valoracion del edema, consi-
derando su localizacion, severidad y progresion. La presencia
de hipertension arterial persistente, hematuria macroscopica,
compromiso del estado general, retencion azoada o signos de
enfermedad sistémica obliga a ampliar el estudio diagnostico
y considerar necesidad de biopsia renal (1,3,5,8). Asimismo,
es esencial identificar signos clinicos sugestivos de complica-
ciones infecciosas, como celulitis, peritonitis primaria o in-
fecciones respiratorias, asi como manifestaciones de eventos
tromboembolicos, que pueden pasar inadvertidos en etapas
iniciales.(3,5,8)

Los estudios de laboratorio iniciales deben incluir un exa-
men general de orina detallado, evaluacion de la funcion re-
nal mediante urea y creatinina séricas, y cuando sea posible,
determinacion de Cistatina C como marcador mas sensible de
filtrado glomerular. Se recomienda realizar hemograma com-
pleto, electrolitos séricos, proteinas totales y fraccionadas,
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perfil lipidico y cuantificacion de la proteinuria, ya sea me-
diante recoleccion de orina de 24 horas o indice proteina/
creatinina en muestra aislada (1-8). Los estudios inmunoldgi-
cos y serologicos, incluyendo niveles de complemento, anti-
cuerpos antinucleares, anti-DNA, serologia viral y pruebas
especificas se solicitaran de forma dirigida segun la sospecha
clinica. En todos los pacientes candidatos a tratamiento pro-
longado con esteroides, se recomienda una valoracion oftal-
molégica basal para descartar patologia previa y establecer
punto de comparaciéon durante el seguimiento (3,8).

EVALUACION GENETICA:

En los ultimos afios, el estudio genético ha adquirido un
papel cada vez mas relevante en la evaluacion del sindrome
nefrético pediatrico. Su indicacion debe priorizarse en pa-
cientes con antecedentes familiares positivos, inicio tem-
prano de la enfermedad (especialmente antes de los 2 afios),
presencia de manifestaciones sistémicas, curso clinico atipi-
co o falta de respuesta al tratamiento con esteroides. Se esti-
ma que entre 10y 30 % de los casos de sindrome nefrético en
la infancia corresponden a enfermedades monogénicas, con
una mayor proporcion en los casos de inicio congénito o in-
fantil temprano. Las mutaciones en los genes NPHSI y
NPHS2, que codifican proteinas esenciales del diafragma de
filtracion glomerular, representan las causas mas frecuentes
identificadas hasta la fecha (3,7-10). La identificacion de una
causa genética tiene implicaciones clinicas significativas, ya
que permite evitar tratamientos inmunosupresores innecesa-
rios, orientar el pronostico, ofrecer asesoramiento genético a
la familia y planificar de manera mas adecuada el seguimien-
to a largo plazo, Sincluyendo la prediccion de una eventual
progresion a enfermedad renal cronica.

CLASIFICACION DEL SN:

A. Seglin etiologia:

Desde el punto de vista etiologico, el sindrome nefrético
se clasifica en primario y secundario. El sindrome nefrdtico
primario representa aproximadamente el 90 % de los casos
en nifios menores de 12 afios y comprende un grupo hetero-
géneo de entidades en las que no se identifica una causa sis-
témica subyacente. Incluye el sindrome nefrético idiopatico,
que es la forma mas frecuente, el sindrome nefrotico congé-
nito con inicio antes de los 3 meses de vida y las formas ge-
néticas asociadas a mutaciones especificas (8,11,12).

El sindrome nefrético secundario representa entre 5y 10%
de los casos y es mas frecuente en adolescentes. Se asocia a
enfermedades sistémicas como vasculitis, lupus eritematoso
sistémico, infecciones cronicas (hepatitis B y C, VIH, cito-
megalovirus, virus de Epstein-Barr, malaria, COVID-19),
neoplasias y exposicion a determinados farmacos, entre otras
causas (1,2,8,12).

B. De acuerdo con la respuesta a terapia con corticoeste-
roides:

La clasificacion basada en la respuesta al tratamiento con
esteroides tiene una importancia fundamental desde el punto




de vista terapéutico y prondstico, ya que permite orientar la
seleccion de terapias inmunosupresoras adicionales y la in-
tensidad del seguimiento clinico. (1-4,13-15). Se reconocen
las siguientes categorias:

* SN Corticosensible (SNCS): Remision completa de la
proteinuria con tratamiento inicial con corticosteroides,
lo cual generalmente ocurre dentro de las primeras 4 se-
manas de tratamiento. Corresponde al 80-90 % de los
casos en nifos.

Corticodependiente (SNCD): Se trata de casos con recai-
das que ocurren durante la reduccion de la dosis de este-
roides, o dentro de las 2 semanas posteriores a la suspen-
sion del tratamiento.

SN con Recaidas frecuentes (SNRF): > 2 recaidas en 6
meses, 0 > 3 recaidas en 1 afo.

SN corticorresistente (SNCR): Ausencia de remision
luego de terapia por 6-8 semanas de tratamiento adecua-
do con esteroides. Aproximadamente 10-20 % de los ca-
sos pediatricos corresponden a SNCR. Este puede ser
SNCR primario: cuando no responde desde el inicio del
tratamiento esteroideo y SNCR secundario, que es aquel
que inicialmente es corticosensible, pero se pierde la res-
puesta en recaidas posteriores.

TRATAMIENTO

Tratamiento general: El tratamiento del sindrome nefroti-
co en pediatria debe ser integral y personalizado. Incluye
medidas generales como la promocion de actividad fisica
adecuada a la edad y al estado clinico del paciente,
control nutricional con adecuada ingesta proteica y
restriccion de sodio (1,2,8)

El edema amerita valoracion cuidadosa y clasificacion de
acuerdo con la intensidad y extension:

» Edema leve: localizado en areas limitadas, generalmente

en cara o miembros inferiores. Amerita manejo dietético
y en algunos casos uso de diuréticos de asa tipo furose-
mida 0,5-1 mg/K/dia, por via oral

» Edema moderado: edema en varios segmentos corpora-
les y ascitis leve o moderada.

* Edema severo: edema mas pronunciado y con mayor
grado de ascitis.

En estos casos (moderado/severo) el manejo es dietético,
control estricto de liquidos y uso de diuréticos tipo furosemi-
da y/o espironolactona por via oral (1-3 mgs/Kg/dia).

» Edema severo refractario con alteraciones hemodinami-
cas ostensibles tales como hipotension arterial, palidez
cutaneo mucosa marcada, hipoperfusion distal o ciano-
sis, dolor abdominal recurrente. Es el grado extremo del
edema, y en estos casos es necesario administracion de
expansores del plasma, particularmente albimina huma-
na al 20% en infusion 0.5-1 g/Kg/EV durante 4-6 horas
y diurético tipo furosemida, 1-2 mgs/Kg/dosis, adminis-
trado a mediados o al final de la infusion de albumina.
Debe administrarse bajo vigilancia estricta, constatar
que no exista contraccion del volumen vascular -signos
clinicos- o hiponatremia severa. (1-8). Medidas adicio-
nales pueden incluir el uso de amiloride, natriurético
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ahorrador de potasio bloqueador del canal de sodio epi-
telial (ENaC) en el tubulo colector renal. Estudios como
el ensayo clinico AMILOR, compararon amiloride con
furosemida y sugieren que el primero tiene efecto antie-
dematoso similar. Su uso debe ser cuidadoso por riesgo
de hiperpotasemia y deterioro de la funcion renal en ca-
sos de combinaciones farmacolégicas. (8,16).

Otra medida que se ha usado en el manejo del edema en
SN son los bafios de inmersion con el paciente sentado o de
pie hasta el cuello en un recipiente adecuado con agua tem-
plada. Estos pueden favorecer la natriuresis y diuresis por au-
mento del retorno venoso y liberacion de péptido natriurético
auricular, lo que se traduce en mayor excrecion de sodio y
agua. Su uso se limita a casos de edema refractario a diuréti-
cos convencionales (14)

COMPLICACIONES:

Las complicaciones del sindrome nefrético incluyen in-
fecciones, hipertension arterial, eventos tromboembolicos e
insuficiencia renal aguda. Estas deben ser reconocidas y tra-
tadas de forma precoz y protocolizada, ya que constituyen
una causa importante de morbilidad y mortalidad en estos pa-
cientes (1,2, 17-19)

Infecciones. Son complicaciones frecuentes en SN y los
gérmenes mas frecuentemente involucrados en infecciones
agudas en pacientes con SN son: Streptococcus pneumoniae
en un elevado porcentaje de casos y en ocasiones gérmenes
Gram negativos, entre ellos la Escherichia coli, por lo cual la
antibioticoterapia debe ir orientada de acuerdo con cada caso
en particular. Una de las complicaciones infecciosas frecuen-
tes y muy particulares en SN es la peritonitis primaria, la cual
puede confundirse con un cuadro quirargico. Es causada por
S pneumoniae y el tratamiento indicado es antibioticoterapia,
inicialmente parenteral. En estos casos debe hacerse diagnos-
tico diferencial con crisis de hipovolemia que se acompafian
de dolor abdominal por isquemia mesentérica,

Con la finalidad de prevenir complicaciones infecciosas es
pertinente mencionar, en relacion con las vacunas en sindro-
me nefrotico, que debe mantenerse actualizado el esquema de
vacunacion, priorizando vacunas inactivadas y aquellas
contra bacterias encapsuladas: Neumococo, Meningococo y
Haemophilus Influenzae. Adicionalmente se recomienda la
vacuna contra la Influenza y Covid 19. Las vacunas a virus
vivos estan contraindicadas durante la inmunosupresion o
durante 6 a 9 meses tras la administracion de anti CD20 tipo
Rituximab.(1,3,8)

Hipertension arterial: Se presenta en un porcentaje bajo de
casos con SN, pero es pertinente mencionar que debe ser tra-
tada adecuadamente, se maneja preferentemente con inhibi-
dores de la enzima convertidora de angiotensina o antagonis-
tas del receptor de angiotensina II, asociado o no a diuréticos
a dosis convencionales (3, 8)

Eventos tromboembolicos: EI SN se asocia con un estado
de hipercoagulabilidad por déficit de antitrombina III y nive-
les elevados de fibrindgeno y factores de coagulacion, lo cual
incrementa el riesgo de eventos tromboembolicos. Estos
eventos pueden presentarse como trombosis venosa profun-
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da, embolia pulmonar o trombosis de la vena renal, siendo
mas frecuentes en pacientes con hipoalbuminemia severa. La
vigilancia clinica y el uso profilactico de anticoagulantes en
pacientes de alto riesgo son estrategias para disminuir la mor-
bimortalidad. (8, 17)

TRATAMIENTOS ESPECIFICOS EN SN

Tratamiento inicial del SN pediatrico en debut: Consiste
en la administracion de prednisona o prednisolona a dosis de
60 mg/m*/dia (2mgs/K/dia), sin pasar de 60 mgs diarios du-
rante 4 semanas, seguida de una reduccién a 40 mg/m?
(1.5mgs/K/en dias alternos) durante 4 a 6 semanas. Luego se
reduce la dosis piramidalmente hasta suspender en 4 sema-
nas. Se ha recomendado que, en casos de falta de respuesta
tras 8 a 12 semanas de tratamiento esteroideo, la terapia se
prolongue en pauta interdiaria por 2 a 4 semanas adicionales,
dado que existen pacientes con sindrome nefrotico cortico-
sensible de respuesta tardia. (1,2,8)
En los casos de SN con recaidas infrecuentes o aisladas se
recomienda instaurar ciclo terapéutico con prednisona o
prednisolona a 60 mgs/K/dia hasta tener remision, proteinu-
ria negativa durante 3 dias, dentro de las primeras 4 semanas
de administracion y, al lograrse esa remision pasar a terapia
intermitente a 40 mgs/K/Interdiario por 4 a 6 semanas. Lue-
go se reduce la dosis piramidalmente hasta suspender en 4
semanas. (1-5,8).
En casos de pacientes con SN corticosensible en recaida
aislada, pero con compromiso general importante, o intole-
rancia oral se puede administrar Metilprednisolona en bolus
durante 3-5 dias a 10-30 mgs/K /dosis en infusion IV lenta
(1-3 horas) para inducir remision y luego continuar predniso-
na o prednisolona: 40 mgs/k/interdiaria por 4 semanas. (1,8)
En aquellos casos que tengan debut atipico: cuadro clini-
co y de laboratorio con compromiso de filtracion glomerular,
hematuria macroscopica e hipertension arterial persistentes,
y en casos con corticoresistencia o corticodependencia es
recomendable realizar biopsia renal para clasificacion histo-
patologica del caso (2-6,8,15).
SN con Recaidas Frecuentes (SNRF) y en SN Corticode-
pendiente (SNCD) se pueden emplear otros medicamentos,
también tipificados como agentes “ahorradores de esteroi-
des” tales como:
* Ciclofosfamida: Citostatico ampliamente utilizado du-
rante varias décadas y atn en vigencia. Dosis: Via Oral
1-3 mgs/Kg/dia. Se recomienda inducir la remision con
prednisona a 60 mgs/m2, durante 1-4 semanas y luego
de negativizada la proteinuria comenzar la ciclofosfa-
mida y reducir piramidalmente la prednisona en 4-6
semanas. Continuar la ciclofosfamida hasta completar
8-12 semanas. Monitorizar contaje blanco cada 1-2
semanas hasta finalizar la ciclofosfamida para detectar
leucopenia severa y ajustar dosis o suspender si es ne-
cesario. Alternativamente se puede usar la Ciclofosfa-
mida por via IV 500 mgs/m2 S.C/mensual por 6 dosis
(1,2,8,20)

* Levamisol: Antiparasitario con propiedades inmunomo-
duladoras: Se ha usado sobre todo en SNRF. Dosis 2.5
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mgs/Kg de peso VO, cada 24-48 horas a largo plazo por
meses e incluso afios. Poco utilizado en Venezuela por
escasa disponibilidad (1, §, 21)

Inhibidores de la Calcineurina (ICN): Incluyen la
Ciclosporina A (CyA) y el Tacrolimus, son inmunosu-
presoras potentes, bloqueadores de las células T al inhi-
bir la fosfatasa/calcineurina. La CyA se utilizd durante
varios afios sobre todo en SNCD; sin embargo, se ha re-
ducido su uso por tener efectos colaterales a largo plazo,
sobre todo nefrotoxicidad. El Tacrolimus se ha utilizado
en SNRF, SNCD y también en SNCR a una dosis de
0.1-0,2 mgs/K/dia (méximo inicial 5 mgs/dia) VO divi-
dida dos veces al dia (1,8, 22).

Los ICN ameritan control de niveles séricos, inicialmente
cada 1-2 semanas y posteriormente cada 1-3 meses. El perio-
do minimo recomendado de tratamiento es de 6 meses. Si no
se logra remision parcial (RP) en este periodo, debe suspen-
derse y se definird como SN resistente a esteroides y a ICN.
Si hay respuesta positiva (remision o reduccion importante
de la proteinuria), continuar con la misma dosis por un mini-
mo de 12 meses. Si se logra una remision completa (RC), se
deben reducir a la dosis mas baja necesaria para mantener la
remision y monitorizar periddicamente (cada 1-2 meses) la
funcidn renal de filtracion (1,8).

* Micofenolato de Mofetil: Inmunosupresor inhibidor de
la sintesis de las purinas en los linfocitos bloqueando la
inosina monofosfato deshidrogenasa. Es una opcion
para SNRF y SNCD, aunque también se ha usado en SN
corticoresistente. Dosis: 600-1200 mgs /m2 SC /dia, Via
oral, a largo plazo. (1, 8, 22-24).

En SNCD también se ha usado el Rituximab asociado a la
administracion de bolus de metil prednisolona (1-4
dosis), aunque el Rituximab se ha usado mayormente en
SNCR. (1, 8, 25)

SNCR:

Cuando no se obtiene remision del SN en 12 meses de tra-
tamiento con 2 medicamentos de mecanismo de accion dis-
tinta con dosis estandar se definird como SNCR a multiples
farmacos. En estos casos se sugiere utilizar el Rituximab
(RTX), anticuerpo monoclonal quimérico que se une al anti-
geno CD20 en la superficie de los linfocitos produciendo de-
plecidn, disminuyendo asi la respuesta inmune involucrada
en los mecanismos de proteinuria (1, 8, 25-29). Dosis: el nu-
mero de dosis esta relacionada con la respuesta. Se adminis-
tra VIV a 375 mg/m2 SC en infusion semanal (1 a 4 dosis).

Nuevos inmunosupresores y otras terapias bioldgicas
post-Rituximab:

En pacientes con recaidas frecuentes, corticodependencia
o resistencia a esteroides con falla o contraindicacion de Ri-
tuximab, se han explorado otros anticuerpos monoclonales
anti linfocitos B, entre ellos:

* Ofatumumab: ha mostrado induccion de remision en ca-
sos seleccionados. Se utiliza como una opcion terapéuti-
ca prometedora en casos de sindrome nefrético resisten-
te a esteroides o en recaidas post-trasplante. Se ha utili-
zado exitosamente en la glomeruloesclerosis focal y




segmentaria (GEFS) recidivante tras el trasplante renal,
demostrando capacidad para mantener la remision du-
rante al menos 18 meses. (30)

* Obinutuzumab: Anticuerpo anti CD20, ha sido reporta-
do recientemente como efectivo en enfermedades au-
toinmunes y en sindrome nefrotico corticoresistente y
ha sido utilizado como alternativa en pacientes con res-
puesta suboptima a rituximab, (31)

Otras terapias en evaluacion incluyen Abatacept, modula-

dor de la coestimulacion linfocitaria, especialmente en for-
mas asociadas a alteraciones del podocito, aunque su uso
permanece limitado a protocolos de investigacion (32)

CONCLUSIONES

Las pautas nacionales de sindrome nefrdtico en pediatria

constituyen una herramienta de referencia para la practica
clinica en Venezuela. Su implementacion permitirda homo-
geneizar la atencion médica, optimizar el uso de inmunosu-
presores y mejorar el manejo de los pacientes. La actualiza-
cion periddica y la incorporacion de nuevas terapias deberan
ajustarse a la evidencia emergente y a la disponibilidad de
recursos.
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TEMAS DE INTERES PARA EL PEDIATRA

[LOS ZARCILLOS DE ALGODON

Enrique Blanco Enrique Blanco Alvarez
Pediatra - Infectdlogo

Hay recuerdos que no se eligen; recuerdos que lo eligen a uno. A mis ochenta y cinco aflos, tras seis
décadas de medicina y treinta en los pasillos de un hospital ptiblico en Venezuela, el insomnio suele
traer voces y rostros que el tiempo no ha podido borrar. Pero anoche, lo que regresé no fue un rostro,
sino un detalle: un pequeno hilo de algodén atravesando el 16bulo de una oreja infantil. Para mis
adentros los llamo: «Los zarcillos de algodony.

En 1965, la desnutricion grave tenia nombre, apellido y un pabellon entero dedicado a su sombra.
Recuerdo a esos nifios: criaturas de una quietud sobrenatural, que no se quejaban porque el hambre les
habia robado hasta el aliento del llanto. Eran seres que desconfiaban del mundo, aceptando apenas unas
cucharadas de lo que ya conocian. Solo después de mucho tiempo y, sobre todo, de mucho amor, la
alegria regresaba a sus ojos, aunque siempre quedaba en ellos una guardia levantada, una sospecha
hacia la vida.

Ante tanta precariedad, habia un gesto que siempre me detenia: las nifias, todas, incluso las que
habitaban la pobreza mas extrema, llevaban en sus orejas un hilo de algodén grueso. Era el sustituto del
oro o la plata que sus padres no podian comprar.

Esos hilos eran, a mis ojos, una bandera de esperanza. Representan la feminidad que se niega a
morir; el deseo de las madres que, a pesar de tener el hogar y las manos vacias, no permitian que sus
hijas perdieran la belleza ni la dignidad de su identidad. Eran la prueba auténtica de que el amor materno
es, quizas, la unica fuerza que nos ha mantenido vivos como especie frente a la barbarie.

El algodon es algo puro, limpio y suave. Pero ese recuerdo me quema. He salvado varias vidas, es
cierto, y hay satisfaccion en ello; pero ese dolor de tanta miseria humana no es intercambiable por nada.
Nada lo calla.

Hay cosas que he visto que no puedo contar; el peso de ese dolor quebraria a quien lo escuche. Por
eso, guardo «los zarcillos de algodon» como un secreto entre mis manos. Quizas este escrito sea inutil
para muchos. Pero quiero que mis hijas, hijos y mi esposa lo sepan.

Quiero que entiendan que su padre no fue solo un médico, sino un hombre que aprendio la grandeza
del amor humano al ver un simple hilo de algodén adornando la oreja de una nifia que no tenia nada
mas, salvo la esperanza de su madre
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